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腹部影像学
肝脏血管周上皮样细胞肿瘤影像及临床特征

余传林,冯湘,陈瑶,刘宇,贺亚琼

【摘要】　目的:探讨肝脏血管周上皮样细胞肿瘤(PEComa)的影像表现及临床、病理特点,提高对

该病的认识及诊断水平.方法:回顾性分析湖南省人民医院２０１４年１１月－２０２１年３月经病理证实的

５０例肝脏PEComa患者的影像表现、临床及病理资料.结果:５０例患者中,女３９例,男１１例.肿块常

单发,边界清晰,密度不均,以肝右叶多见.动态增强扫描动脉期明显强化,强化方式多样,以持续性强

化多见.肝胆特异期呈低信号.部分病灶可见脂肪、假包膜及增粗血管.肿瘤多为良性,较少累及临近

结构,术后复 发 少 见.免 疫 组 织 化 学 结 果 显 示,MelanＧA、SMA、KiＧ６７ 指 数 阳 性 表 达 率 ９０％ 以 上,

CD３４、CD３１和SＧ１００部分表达.结论:肝脏PEComa的影像及病理具有一定的特点,对该病的诊断及

鉴别诊断有重要价值.
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Imagingandclinicalfeaturesofhepaticperivascularepithelioidcelltumor　YU ChuanＧlin,FENG
Xiang,CHENYao,etal．DepartmentofRadiology,theFirstAffiliatedHospitalofHunanNormalUniＧ
versity(HunanProvincialPeople’sHospital),Changsha４１０００５,China

【Abstract】　Objective:Toinvestigatetheimaging,clinical,andpathologicalfeaturesofhepatic
perivascularepithelioidcelltumors(PEComa)．Methods:Theimaging,clinicalandpathologicaldataof
５０patientswithhepaticPEComaconfirmedbypathologyinThePeople＇sHospitalHunanProvince
fromNovember２０１４toMarch２０２１wereretrospectivelyanalyzed．Results:Therewere３９femaleand
１１malepatients．Thelesionstendtobesolitarymassintherightlobewithdemarcatedmarginand
substantialheterogeneity．Dynamicenhancementimagingshowedavidenhancementinthearterial
phase,withpersistentenhancementinmajority,andhypointensityonhepatobiliaryphase．Intratumoral
fat,capsuleandenlargedvesselsmayexist．Asbenigntumor,hepatic(PEComa)rarelydemonstrated
adjacentstructuresinvasionandpostoperativerecurrence．Immunohistochemistryshowedthatpositive
expressionrateofover９０％forSMA,MelanＧAandKiＧ６７index,andpartiallyexpressionofCD３４,

CD３１andSＧ１００．Conclusion:Imagingandpathologycharacteristicsmaybevaluablefordiagnosisand
characterizationofhepaticPEComa．

【Keywords】　Perivascularepithelioidcelltumor;Computedtomography;Magneticresonance
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　　血管周上皮样细胞肿瘤(perivascularepithelioid
celltumor,PEComa)是在组织学和免疫组织化学上

具有血管周上皮样细胞特征的间叶源性肿瘤,与血管

关联密切,肿瘤细胞通常表达黑色素细胞和肌源性细

胞标志物[１].PEComa常发生于肾脏、子宫、胃肠道

等,肝脏PEComa较为罕见[２Ｇ３].肝脏 PEComa患者

临床表现无特异性,影像学诊断准确率较低,极易与其

他肝脏肿瘤混淆.因此,提高对肝脏 PEComa的认

识,对早期诊断、治疗方案的确定和患者预后的改善具

有重要意义.本文回顾性分析５０例肝脏PEComa患

者的临床、病理及影像表现,旨在提高对肝脏PEComa
的认识及诊断.

材料与方法

１．一般资料
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回顾性分析湖南省人民医院２０１４年１１月－２０２１
年３月经病理证实的５０例肝脏 PEComa患者的临

床、病理及影像学资料.女３９例,男１１例;年龄２２~
７８岁,平均４６±１２岁.１５例患者出现腹部疼痛不适,
其中１例伴有体重减轻,其余患者均无明显不适.所

有患者肿瘤标志物(甲胎蛋白、癌胚抗原、糖类抗原

１９Ｇ９及糖类抗原１２５等)均正常.１例患者有乙型肝

炎病史.所有患者均无结节性硬化病史及其他恶性病

变,且术前均行 CT 和/或 MRI检查.该研究已获得

本院医学伦理委员会的批准.

２．检查方法

所有患者均禁食６~８h以上接受CT、MRI检查.

３６例患者行 CT 检查,采用 PhilipsBrilliance２５６层

CT或SomatomForce双源CT扫描仪.受检者取仰

卧位,扫 描 范 围 为 剑 突 上 缘 至 肾 脏 下 极.管 电 压

１２０kV,管电流分１２０mA,扫描层厚、间距均为５mm;
平 扫 后 行 三 期 增 强 扫 描,对 比 剂 采 用 碘 克 沙 醇

(３２０mgI/mL,扬子江药业集团有限公司),剂量为

３．５~４．０mL/kg,经肘静脉注射后于３０s、６０s及９０s
分别进行屏气扫描.２３例患者行 MRI检查,采用SiＧ
emensMagnetomTrio３．０T 磁共振扫描仪.受检者

取仰卧位,扫描范围为剑突上缘至肾脏下极,层厚为

５mm,间距为２mm,进行 T１WI、T２WI、DWI序列成

像.平扫后进行增强扫描,获得动脉期、门静脉期、平
衡期和肝胆特异期图像;对比剂采用钆喷酸葡胺(广州

康臣药业有限公司),剂量为０．１０mL/kg,肝胆特异期

增强扫描采用钆塞酸二钠(拜尔制药股份公司),剂量

为０．１０mL/kg;经肘静脉注射完毕后于１５s、３０s、

６０s、３min和５min分别行屏气扫描,肝胆特异期延

迟１５min扫描.

３．影像学分析

患者图像由PACS系统调出,由两名从事腹部影

像诊断工作５年以上的主治医师阅片评估,当意见不

一致时,两人协商得到一致意见.评估内容包括:①病

灶的部位:肝左叶、肝右叶及肝尾叶;②病灶的最大径;

③病灶的形态:圆形、类圆形或不规则形;④病灶的密

度或信号:是否均匀,是否有脂肪成分,是否有钙化成

分,是否有出血、囊变、坏死等;⑤病灶边缘、有无包膜;

⑥病灶的强化特点;⑦有无静脉癌栓,周围器官及淋巴

结是否受侵;⑧术后有无复发及转移.
为了评估肝脏PEComa强化方式,笔者根据动态

增强扫描不同时期肿块强化程度分为以下３种:①“快
进快出强化”:动脉期明显强化,门静脉期强化程度减

低,低于肝实质密度.②“持续性强化”:动脉期明显强

化,门静脉期及延迟期仍强化,程度高于邻近肝实质密

度.③“渐进性强化”:动脉期轻中度强化,门静脉期及

延迟期强化程度渐进增加.

４．病理检查

手术切除标本均经４％甲醛溶液固定,常规石蜡

包埋、切片,HE染色观察,随后进行免疫组织化学检

查,进行黑色素细胞标记(如 HMBＧ４５、MelanＧA)、肌
源性标记(SMA)、血管源性标记(CD３１、CD３４)、细胞

增殖抗原标记(KiＧ６７)、神经源性标记(SＧ１００)等.

结　果

１．影像学特点

３６例行 CT平扫及增强扫描(表１).CT平扫病

灶呈低密度或稍低密度.２３例患者行 MRI平扫,２２
例患者行 MRI增强扫描(表 １),MRI平扫病灶呈

T１WI稍低信号、T２WI稍高信号.病灶密度/信号多

不均匀;边界清楚,呈类圆形或不规则形;多位于右肝;
以单发多见.多数肿瘤内部可以看到脂肪成分.肝脏

PEComa动脉期明显不均匀强化,并且呈现多种类型

强化方式,较为多见的是“持续性强化”,其次是“快进

快出强化”(图１).部分病灶见增粗迂曲血管及假包

膜(图２、３).
表１　肝脏PEComa影像学特点　(例)

类型 CT(n＝３６) MRI(n＝２３)
部位

　肝左叶 １５ ７
　肝右叶 ２１ １３
　肝尾叶 ０ ３
形态

　圆形 ４ １
　类圆形 １５ １３
　不规则形 １７ ９
病灶数目

　单灶 ３１ ２２
　多灶 ５ １
病灶最大径/cm ７．０４±３．９４ ５．８２±３．１６
假包膜

　有 ２０ １９
　无 １６ ４
脂肪

　有 ２３ １８
　无 １３ ５
坏死囊变

　有 １４ １０
　无 ２２ １３
出血

　有 ２ ２
　无 ３４ ２１
钙化

　有 １ ０
　无 ３５ ２３
强化方式

　快进快出强化 １５ ６
　持续性强化 １９ １２
　渐进性强化 ２ ４
增粗迂曲血管影 ９ ３
肝胆特异期(n＝６)
　高信号 １
　低信号 ５
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图１　女,５２岁.a)CT平扫示右肝后叶类圆形低密度灶,其内见囊变(箭);b)CT 增强动脉期示病灶不均匀

明显强化(箭);c)CT增强门脉期示病灶强化程度减低(箭),低于肝实质,呈“快进快出强化”.　图２　女,４４
岁.CT增强动脉期肿瘤不均匀强化,肿块内部见增粗迂曲血管(箭).　图３　男,５９岁.动脉期肿块假包

膜强化,呈环形(箭).　图４　女,４２岁.肝胆特异期肿块呈不均匀稍高信号(箭).　图５　女,４５岁.肝

胆特异期肿块呈均匀一致低信号(箭).　图６　肿瘤细胞弥漫性分布,呈上皮样梭形,胞浆丰富、嗜酸性

(HE,×２００).　图７　免疫组化示肿瘤细胞表达 MelanＧA(×１００).

　　６例患者行肝胆特异期增强扫描,５个病灶在肝胆

特异期呈低信号,１个病灶呈不均匀稍高信号(图４、

５).所有病灶均未见静脉癌栓及转移.

２．病理特点

肿瘤肉眼呈类圆形,切面为灰黄色或灰红色,边界

较清晰,少数伴有出血.镜下肿瘤细胞呈上皮样梭形,
胞浆丰富、嗜酸性,排列在血管周围,并可见不同比例

的脂肪样细胞(图６).免疫组化(表２):MelanＧA(图
７)、Melanoma、SMA及 KiＧ６７指数阳性表达率９０％以

上,KiＧ６７指数均小于１５％;CD３４、CD３１及 SＧ１００部

分肿瘤表达.１例 TFEＧ３弱阳性.
表２　免疫组化结果

免疫组化标记物 阳性病例数 阳性率

MelanＧA ４９ ９８．０％
SMA ４７ ９４．０％
SＧ１００ １４ ２８．０％
CDＧ３４ ３９ ８８．０％
CDＧ３１ ９ １８．０％
KiＧ６７ ４６ ９２．０％

讨　论

１．临床与病理

肝脏PEComa最早于２０００年由 Yamasaki等[３]

报道,其病因及发病机制目前尚不清楚,有研究表明

TSC基因失活导致 mTOR 信号传导改变可以促进

PEComa的发展[４].也有研究认为,伴有 TFE３基因

重排的PEComa可呈现恶性组织学特征和侵袭性行

为[５].本组１例 TFE３阳性患者,出现多发病灶,侧面

提示了伴有 TFE３基因重排的 PEComa恶性程度较

大.肝脏PEComa各个年龄段均可发病,以中年女性

多见,可能提示与女性激素相关;与肝炎及肝硬化无明

显相关,肿瘤标志物常为阴性,与本研究结果相符合.
患者常偶然发现,无明显临床症状及体征.部分患者

可有腹部不适,与肿瘤体积较大压迫相关[６].虽然肝

脏PEComa大多表现为良性,但仍有少数表现出恶性

行为,甚至伴有复发和转移[７].
病理学上,肿瘤细胞具有血管周上皮样细胞分化
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的特征,如黑色素细胞、神经内分泌细胞及平滑肌细胞

的某些特征,常表达 HMBＧ４５、MelanＧA 及SMA.当

肿瘤以上皮样细胞为主时,主要表达黑色素细胞标志

物;若以梭形细胞为主,则多表达肌源性细胞标志物.
黑色素细胞标记物 HMBＧ４５是诊断PEComa最敏感

的指标,在大多数报道的文献中都可以得到验证[７Ｇ９].
但值得注意的是,本组病例出现了一例 HMBＧ４５阴性

病例,这是较为少见的.有学者认为是由于细胞广泛

透明变性,导致不能表达 HMBＧ４５[１０].KiＧ６７常用于

评估肿瘤的恶性潜能,KiＧ６７＞１５％时提示恶性程度

大,本组KiＧ６７表达均＜１５％,提示肝脏PEComa恶性

程度低,分化较好.对于 PEComa良恶性的分类,目
前尚未有明确的标准.Folpe等[１１]根据 PEComa形

态及病理,将肿瘤分为良性、潜在恶性及恶性;如具有

两个及两个以上的下述指标时,归为恶性:瘤体直径＞
５cm;浸 润 性 生 长;细 胞 高 级 核;核 分 裂 象 ＞１/５０
HPF;肿瘤伴坏死;血管浸润.此外,如果肿瘤直径＞
１０cm、生长过快或CD１１７阴性时,提示肿瘤恶性程度

大[１２].对于恶性肝脏 PEComa,应立即考虑手术切

除,以提高患者预期,并且建议长期随访复查.

２．影像学表现

肝脏PEComa影像学表现因组织成分多样化而

不同,在 CT 呈低或稍低密度肿块,在 MRI呈 T１WI
稍低信号,T２WI稍高信号肿块,边界清晰,以肝右叶

多见.密度或信号多不均匀,病灶内出现钙化罕见.
肿瘤内含脂肪成分是其特征性表现之一,肝内含脂肪

成分占位性病变高度提示肝脏 PEComa.MRI对脂

肪成分的鉴定优于 CT,脂肪抑制技术有利于发现瘤

内脂肪成分.但肿瘤内脂肪含量１０％~９０％不等[１３],
对于脂肪含量少的病灶CT及 MRI都不易显示,为诊

断带来一定的困难.本研究发现,乏脂型肝脏PECoＧ
ma强化方式以快进快出强化多见,本组９例,占９/

１５.而含脂肪病灶以持续性强化多见,本组１５例,占

１５/２３.推测其原因与肿瘤内成分含量不同相关.此

外,本组病例假包膜征象多见,具有一定的特点.其原

因主要是由于肿瘤周围组织受压迫,形成肿瘤的假包

膜,增强扫描呈环形强化.随着肿瘤体积增大,挤压越

明显,出现假包膜的可能性越大.本组大于３cm 的病

灶均出现此征象,符合笔者的推断.肝脏PEComa表

现为富血供肿瘤,动脉期不均匀明显强化并持续性强

化也是肝脏 PEComa的特征表现.肝脏 PEComa强

化方式多种多样,与病灶内富含血管结构及多种组织

成分相关.分析其原因如下:当肿瘤细胞间质血管成

分较丰富,对比剂排泄快,在门脉期及延迟期廓清,呈
快进快出式强化;当肿瘤细胞间质血管较粗大时,对比

剂滞留,在门脉期及延迟期高于肝实质,呈持续性强化

或渐进式强化.当病灶内部及周边有增粗血管时,可
提示肝脏 PEComa[１４Ｇ１５].文献报道肝脏 PEComa肝

胆特异期呈低信号[１６Ｇ１７],与其病理基础相符合.但本

组有一例肝胆特异期呈不均匀稍高信号,这是少见的.
可能是由于肿瘤细胞间质富含血管,肝胆特异性对比

剂潴留在细胞外间隙,所以导致肝胆特异期呈高信号.

DWI呈稍高信号,ADC图呈低信号,肿瘤扩散受限,
但对诊断及鉴别诊断意义不大.

３．鉴别诊断

若肝脏PEComa含脂肪,诊断为肝脏PEComa或

肝血管平滑肌脂肪瘤较为容易.但肝脏 PEComa与

肝血管平滑肌脂肪瘤两者并不等同,两者之间有着相

似的影像学及临床表现.单从影像学及临床表现进行

鉴别十分困难,需依靠病理学进行鉴别.脂肪瘤一般

密度/信号均匀,增强扫描无强化.然而,当病灶乏脂

肪时,术前诊断较为困难,易误诊为原发性肝癌、肝腺

瘤、肝局灶性结节增生、肝血管瘤及畸胎瘤,其中误诊

为原发性肝癌最为常见.①原发性肝癌:男性多见,常
伴有乙肝或丙肝、肝硬化病史,AFP常升高,快进快出

强化,肝胆特异期低信号,且静脉癌栓形成常见[１８].

②肝腺瘤:青年女性多见,常有服用避孕药、类固醇药

物病史,肿瘤内出血、坏死多见.③肝局灶性结节增

生:中青年女性多见,病变无包膜,呈快进慢出强化;可
见星芒状中央瘢痕并延迟强化,肝胆特异期病灶呈等

或稍高信号[１９].④肝血管瘤:边缘结节状强化,向中

心填充;T２WI呈明显高信号,见“灯泡征”.⑤畸胎

瘤:肝脏内混杂密度肿块,病灶内出现脂肪、骨骼密度

是典型特点.
综上,肝脏 PEComa作为一种罕见的肿瘤,常见

于中年女性,缺少典型临床表现,实验室检查多无明显

异常.CT及 MRI在术前诊断具有一定的作用,但由

于肿瘤多方向分化,导致CT及 MRI仍有很高的误诊

率.当病灶内出现脂肪成分、增粗迂曲血管、假包膜,
并且动脉期不均匀明显强化时,结合临床病史及实验

室检查无特殊,应考虑到肝脏 PEComa可能,确诊仍

需病理及免疫组化检查.
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