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示肝右叶及肝门区占位呈高信号%箭&!沿
Y,+BB5.

鞘分布'

!

图
G

!

R6
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#临床非常罕见!国内外的相关文献报道较少*
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患者的病例资料!结合文献分析其

影像学表现$
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岁$体检发现肝脏占位
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月余入院$查体%腹平软!全腹无压痛&反跳痛$实验

室检查无特殊$影像学检查!入院后超声检查%肝右
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的低回声区!其内可见少量短线状血流信号及小的无
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#!考虑实质性肿瘤可能$
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检查%肝脏

右叶&肝门部及腹膜后巨大不规则低密度占位!
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!病灶的肝内部分沿脉管系统走行!门

静脉被包绕&增强后强化不明显)薄层连续扫描可见皮

下脂肪层内多发小结节样软组织密度影"图
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病灶内较实性结节呈渐进性明显强化"图
$

'

J

#$

R6F

诊断%肝脏右叶&肝门部及腹膜后巨大囊实性肿

块!考虑肿瘤性病变"脉管瘤可能#$

术中记录%肝门部不规则肿瘤!质硬!色灰白!沿
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样病变!作为神经纤维瘤病
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#的主要病变!也是腹腔
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中最常见的

肿瘤类型$该病好发于青少年!多具有遗传或家族史!

可发生于全身任何部位*
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!以头颈部&躯干及四肢皮

下组织较多见!少数发生于腹腔者以后腹壁及腰骶丛
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鞘分布!边缘分叶状!边界较

清!内见血流信号及不均匀强化&扩散受限)病理诊断

为肝脏丛状神经纤维瘤$回顾性分析发现!此例病灶

的低回声&低密度影像表现与病灶中
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的上述表现则与肿瘤内胶原纤维及黏液

瘤样组成成分相关$其
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薄层扫描可见躯干皮下多

发软组织密度小结节!考虑神经纤维瘤病所致的皮肤

症状可能!对临床诊断具有一定的提示意义$本病患

病率极低!影像学表现多样!极易误诊$本例病灶位于

肝门区
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鞘区!脉管及神经组织共同存在!鉴别

诊断首先应考虑其它神经源性肿瘤及脉管瘤*
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鞘瘤多成类圆形!囊实性!不均匀强化)副神经节瘤密

度不均!易变性坏死!强化明显)节细胞神经瘤易形成

典型的伪足并呈爬行生长)神经母细胞瘤钙化明显!境

界不清$血管瘤病灶内见血管流空信号!
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值时弥散受限可资

鉴别$另外!发生于肝脏的丛状神经纤维瘤若伴肝内

胆管的梗阻性扩张!还应注意与肝胆管细胞癌的鉴

别*
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$有关肝脏丛状神经纤维瘤病的影像学报道极为

少见*
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!本文旨在提高影像科医师对此病的认识$
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