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肝、双肾巨大血管平滑肌脂肪瘤的影像诊断

及鉴别诊断(附1例报告及文献复习)
穆靓，鱼博浪，李妙玲，张明

(西安交通大学医学院第一附属医院影像中心，陕西西安 710061)

摘要：目的探讨肝、肾血管平滑肌脂肪瘤即错构瘤的临床特点、影像诊断以及鉴别诊断。方法 回顾性分析1例51岁女性

患者肝、肾错构瘤的临床资料，结合文献报道，对其临床表现、影像特点进行探讨。结果 腹部CT平扫示肝右叶一巨大低密度占

位，增强扫描动静脉期自周缘向中心渐进性填充。两肾体积明显增大，呈大小不等、形态各异的蜂巢状混杂密度，可见斑块状、条索

状的脂肪密度，增强扫描正常皮髓结构消失，蜂巢壁明显强化，其内见未强化区，双肾动静脉明显受压、移位。结论肝、肾错构瘤

与肝、肾其它良性、恶性病变相比，影像表现较典型，但确诊多数只能通过病理组织学方法。
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Imaging Diagnosis of Large Hepatic and Renal Angiomyolipoma：A Case Report and Literature Review

MULiang。yU Bo—lang，LJ Miao—ling，ZHANGMing

(Department of Radiology，the First Affiliated Hospital，Xi’an Jiaotong University。Xi’an 710061，China)

Abstract：objective To investigate the imaging manifestations and clinical features of hepatic and renal angiomyolipoma．Meth-

ods The clinical data and imaging findings of hepatic and renal angiomyolipoma in a 5 1一year—old woman was retrospectively ana—

lyzed with literature review．Results CT scan showed a large polymorphous hypodense mass in the right lobe of liver．After contrast

—enhanced CT scan。the mass was enhanced gradually from periphery tO cefitre．Bilateral kidneys obviously enlarged and appeared as

alveolate appearance mixed density with spotty and stripped fat structures．At contrast--enhanced scan．the normal structures of cor—

tex and medulla were disappeared，the alveolate walls were enhanced obviously．The arteries and veins of bilateral kidneys were corn—

pressed and displaced．Conclusion The imaging features of liver and kidney are of certain characteristic compared with other benign

and malignant masses t but the final diagnosis of it is still depending on pathology mostly．
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错构瘤(hamartoma)即血管平滑肌脂肪瘤(angio—

myolipoma，AML)，由AIbrecht在1904年首次提

出[1]，国内外大宗报道仅见于肾、肺，少见于肝脏，同时

累及肝、肾罕见。笔者报道1例经病理证实的同时累

及肝和双肾的错构瘤，并结合文献，对其影像学表现及

鉴别诊断进行讨论。

1病例报告

1．1 临床资料患者，女，51岁，因间断性右侧腹痛2

年余，加重2周人院。无肝炎、结核等传染病史，无

肝硬化家族史。人院查体：体温36℃，脉搏84

次／min，呼吸20次／rain，血压126 mmHg／80 mmHg
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(1 mmHg=0．133 kPa)，轻度贫血貌，未发现皮脂腺

瘤，智力未见异常。专科查体：右下腹微膨隆，右侧腹

部可触及一巨大包块，较软，边界不清，下缘至脐下3

指，无明显压痛，肝肋下约3指，脾脏肋下1指，缘光

滑。肝区轻度叩击痛阳性，双肾区叩痛阴性，未闻及明

显血管杂音。实验室检查：血常规示红细胞2．76×

1012／L，血红蛋白94 g／L，平均红细胞体积104 fl，白细

胞4．4x 109／L，中性粒细胞百分比77．11％，淋巴细胞

百分比11．22％，单核细胞百分比6．9％。血清HBV

表面抗原(一)。肝功能示谷丙转氨酶64 U／L，

谷草转氨酶54 U／L，总胆红素5．4／_mmol／L，总

蛋白72 g／L。肾功能示血尿素氮6．76 mmol／L，

血肌酐142．7 t-mol／L，尿酸300．3Ⅱmol／L，葡萄糖

5．12 mmol／L。肿瘤系列示甲胎蛋白<20／xg／L，癌胚

抗原8．8／-g／L，铁蛋白176．4 ttg／L，132一微球蛋白

2832．4肛g／L。血沉30 min=11 mm，1 h=30 mm。
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肾脏核素扫描：双肾外形增大，血流灌注及实质功能受

损，双侧肾盏引流欠畅。左肾GFR 39．4 ml／min，右肾

GFR 43．2 ml／min，总GFR 82．6 ml／min。

1．2影像学表现 B超示肝内占位，双肾体积增大，

回声不均匀；脾大。全腹部CT平扫及增强扫描示肝

右叶后下段一90 mm×74 mm×70 mm低密度占位，

内部密度不均匀，可见短条状钙化，以及点状更低密度

区，局部肝缘膨隆(图1)；增强扫描造影剂自周缘向中

心渐进性填充，静脉期病灶仍较正常肝脏密度高，中心

尚有未强化部分(图2～4)。两肾体积明显增大，挤压

腹腔致胰、小肠明显前移，双肾呈大小不等、形态各异

的蜂巢状混杂密度，部分蜂巢密度与肠系膜脂肪及皮

下脂肪密度接近，部分蜂巢呈软组织密度，蜂巢间夹杂

有条索状中等密度影(图5)。双期增强扫描正常皮髓

结构消失，蜂巢壁明显强化，脂肪密度区未强化，双肾

动静脉明显受压、牵拉移位，该段下腔静脉受压变形，

双肾静脉、下腔静脉内密度均匀，腹膜后未见肿大淋巴

结(图6，7)。

1．3手术及病理遂于B超引导下行肝右叶病灶穿

刺活检，常规病理切片示肝小叶以及肝板结构显示不

清，可见围绕血管呈上皮样排列的细胞，考虑来源于血

管周围上皮细胞(PEcomes)(图8)。进一步免疫组化

示肝小叶及肝板结构不清，组织中未见显示肝细胞及

胆管细胞表型(CKl8、CKl9均阴性)，但HMB45、

SMA、CDll7阳性，B—Catenin、S一100、DES为阴性，

Ki一67增殖指数较低，结合HE特征(胞浆红染，与血

管关系较密切等)，首选血管平滑肌脂肪瘤。诊断：肝

脏、双肾血管平滑肌脂肪瘤。患者全身情况差，若手术

将有造成急性肝、肾功能衰竭的风险；患者家庭经济拮

据，不能接受肾移植，故采取保守治疗，嘱患者每3～6

月严格定期随访。

图1 CT平扫肝右叶团块状低密度影，可见短条状钙化以及点状更低密度区 图2～4 CT增强扫描动脉期肝内病灶周边明显强

化，自周缘向中心渐进性填充，中心尚有未强化部分图5 CT平扫两。肾体积明显增大，挤压腹腔脏器致胰、小肠明显前移，双肾呈

大小不等、形态各异的蜂巢状混杂密度 图6，7 CT增强扫描双肾正常皮髓结构消失，蜂巢壁明显强化，脂肪密度区未强化 图8

(HE×10)肝小叶以及肝板结构显示不清，可见围绕血管呈上皮样排列的细胞，考虑来源于血管周围上皮细胞(PEcomes)

2讨论

2．1 临床表现错构瘤是良性病变，该肿瘤发病机制

不明，一般认为系原始中胚层间叶组织先天性发育障

碍所形成的瘤样增生，既非真性肿瘤又似肿瘤的一种

发育畸形的肿物。第19号染色体特殊易位的检出可

支持该病变为生物学上的肿瘤性质[2]。肿瘤细胞常围

绕血管呈上皮样排列，故肝血管平滑肌脂肪瘤

(HAML)、肾血管平滑肌脂肪瘤、被膜瘤、肺及肺外淋

巴管肌瘤病等归于来源血管周围上皮细胞(perivascu—

lar epithelioid cells PECs)，具有其独特的组织免疫学

特征。错构瘤可伴有结节性硬化，本例患者虽未行脑

部CT或MR检查，未能提示AML与结节性硬化的

关系，但该患者皮下未见多发结节，亦无皮脂腺增生，

智力发育正常。

错构瘤在肝脏常为单发病灶，好发于婴儿，85％以

上病例发病在2岁以内，女性略多于男性，而成人肝脏

错构瘤很少见。肝错构瘤发病早期可无任何症状，即

使有相关症状体征，临床也很少考虑到该病。随着肿

瘤的明显增大，可出现腹部隐痛不适，腹部膨隆，右上

腹可触及无痛性肿块(病灶位于右肝者多见)，有时病

灶可长成巨块型，如压迫邻近脏器可出现恶心、呕吐、

腹胀、厌食等消化道症状。

肾错构瘤是肾脏最常见的良性肿瘤，其好发年龄

为40～50岁，女性多于男性，女性约80％[3]，常多发

及双侧发病。肾错构瘤的临床表现往往与肿瘤的大小

密切相关。较小的肾错构瘤一般无症状，患者多因肿
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瘤增大后压迫引起局部不适而来院就诊。本文患者双

肾已被巨大错构瘤取代，但是双肾并未出现相关明显

症状引起患者注意，反而因为肝脏错构瘤引起的肝区

疼痛不适来院就诊，实属少见。错构瘤可有恶变，2000

年Dalle等E42报道了第1例原发的恶性肝错构瘤之

后，关于恶性肝错构瘤的报道已陆续出现。尽管绝大

多数肾错构瘤的生物学行为呈良性发展，但仍有恶性

肾错构瘤的病例报道，其中国外一篇文章报告了一位

女性患者Es]，其蛋氨酸羟基类似物(HMB一45)阳性表

达，并明显高于传统的肾错构瘤患者，在进行了肾脏部

分切除术3年后，短期时间肝内出现了快速增大的结

节灶，经过细针穿刺活检证实，其具有原发肾脏肿瘤的

细胞多形性及免疫组化特征，即为来源于肾脏的肝转

移瘤。

2．2病理组织学特点 根据肝错构瘤的组织来源不

同，组织学上可分为内胚层性、中胚层性、内中外三胚

层性及混合性4大类。-①内胚层性错构瘤主要来自内

胚层细胞，可分为实质性和胆管性2种。实质性内胚

层性错构瘤(亦称为上皮性错构瘤)以肝细胞为主，含

少量胆管、淋巴细胞；胆管性内胚层性错构瘤以胆管及

其上皮细胞和胶原纤维增生为主。②中胚层性错构瘤

主要来于中胚层细胞，又可分为间叶性和血管性2种。

间叶性中胚层性错构瘤最常见，主要由分化成熟但排

列紊乱的间叶组织、胆管、淋巴管和肝细胞组成，常发

生囊性变，其间可见扩张的胆管、淋巴管及炎性细胞浸

润，肝细胞单个散在或成簇排列，肝小叶结构消失；血

管性中胚层性错构瘤以血管和纤维结缔组织增生为

主，肝细胞和胆管占的比例少，本例属于此型。③内中

外三胚层错构瘤由肝细胞、胆管、血管和淋巴管上皮细

胞、神经胶质细胞组成。④混合性错构瘤除有肝内成

分外，还含有其它脏器如胃肠道、肺的细胞或者组织成

分。

免疫组化：黑色素生成标记(HMB45、HMSA一1)

和A103(+)，肌源性标记主要为actin(+)、部分

desmin(+)；PECs抗体NSE、CgA、上皮性标记

(AEl、AE3、EMA等)(一)，细胞形态可随免疫表型变

化而变化，即除共同表达HMB45外，脂肪细胞PECs

S一100(-t-)，立方形PECs actin(+)，梭形PECs actin

和PR(+)。

肝错构瘤可以分为传统肝错构瘤和非典型肝错构

瘤2类，其中传统肝错构瘤为良性病变，而非典型肝错

构瘤具有恶变倾向。非典型肝错构瘤常瘤体较大，血

管浸润，病理常表现为非典型的细胞形态，细胞核异型

性较明显，多有门静脉栓子形成，免疫组化显示Ki一

67增殖指数>30 oA，P53>10％，分子基因水平有外显

子7的突变型P53(密码子249由AGG变为

ATG)[6J。

2．3影像特点 HAML的影像学表现与肿瘤内的畸

形血管、平滑肌和脂肪成分的比例、分布情况有关，

Tsui等[7]根据HAML中的3种成分比例不同将相关

影像学表现分为4型：脂肪瘤型、血管瘤型、肌瘤型和

混合型。①脂肪瘤型脂肪成分≥70％，有少量平滑肌

细胞和厚壁畸形血管，CT平扫时表现为脂肪密度病

灶，并见斑片状、条索状软组织密度，MR平扫在短

T，、长T：脂肪信号内出现斑片状、条索状稍长T，、稍

长T：的软组织信号。增强扫描脂肪成分无明显强

化，软组织明显强化，这与畸形血管有关。②血管瘤型

由大量的畸形血管及平滑肌细胞组成，脂肪成分较少。

CT平扫呈低密度，有时见点条状钙化，MR呈长T。、

稍长T：信号，钙化在T。、T。均呈低信号。增强扫描

肿瘤动脉期明显均质强化，门静脉期强度高于同期肝

实质，但较动脉期强化有所减退，延迟期呈低密度或低

信号。肿瘤内的点条状钙化可能来源于肿瘤内的厚壁

血管。③肌瘤型主要由平滑肌成分组成，脂肪成分≤

10％。④混合型病理上表现为实性成片的肌样细胞，

混杂斑片状脂肪细胞，其间穿插着不规则的厚壁血管。

后2型因平滑肌含量较多，常呈实质性软组织肿块，难

与恶性肿瘤鉴别。

肾血管平滑肌脂肪瘤由成熟脂肪、平滑肌和发育

不良血管构成，分为完全型和不完全型，完全型包括3

种成分，不完全型以血管平滑肌为主者称血管平滑肌

瘤(angiomyoma)，以平滑肌脂肪为主者称平滑肌脂肪

瘤(myolipoma)。典型肾血管平滑肌脂肪瘤无包膜、

缓慢膨胀性生长，使肾盂、肾盏受压、扭曲、变形，较大

肿瘤使肾增大和肾实质变薄。侵袭性肾血管平滑肌脂

肪瘤主要向肾外生长，通过肾包膜进入肾周间隙形成

巨大肿块，包绕肾脏并使肾受压变小。肿瘤可侵入肾

窦，甚至沿肾盂、肾盏扩展或侵入下腔静脉和邻近淋巴

结或与邻近结构粘连。本例为典型肾血管平滑肌脂肪

瘤，双肾肿瘤巨大，广泛破坏肾实质，推压邻近器官及

血管，致使双肾功能严重受损。

错构瘤在发展过程中，其大小及组织成分可发生

变化。CT、MRI检出瘤内脂肪是诊断AML的特征性

征象，增强扫描血管成分于动脉期即可见明显斑片状

不均匀强化，门脉期呈渐进性显著强化，并有延迟增强

现象，其它脂肪组织、囊变区以及出血区不强化。

2．4诊断及鉴别诊断肝脏错构瘤手术前较难确诊，

易被误诊，主要应与富血供肿瘤鉴别，例如肝细胞肝

癌、血管瘤和肝局灶性结节增生等。肝细胞肝癌CT

平扫呈稍低密度或者等密度，MRI双回波序列扫描，
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随着回波时间的延长其信号减低；CT、MRI增强扫描

多表现出“快进快出”的相对典型特点，可见来源于肝

动脉的肿瘤供血动脉；肝癌常见于中老年人，多有慢性

肝病病史，AFP常明显升高，早期症状不典型难以发

现，出现消化道症状、肝区不适以及肝功异常时，肿瘤

多已较大、发现较晚。血管瘤CT平扫呈稍低密度，其

内无脂肪密度区，MRI T，WI呈低信号，TzWI呈均匀

高信号，边界清楚，高场强的MRI对血管瘤的检出敏

感性和定性准确性都高于低场强的MRI，于双回波序

列其随着回波时间延长信号会明显增高，重T：WI血

管瘤的信号极高，称之为“亮灯征”，为血管瘤的典型表

现；CT增强扫描时，<2 cm的血管瘤造影剂可以于动

脉期一次性填充整个病灶，>5 cm的血管瘤动脉期则

中心不能立即强化，大多数血管瘤动脉期周边呈明显

的斑块样强化，延迟扫描造影剂逐渐向中央充填，MRI

增强扫描类似CT表现；血管瘤多于查体检查时发现，

一般无症状。肝局灶性结节增生CT、MRI多表现为

与肝实质等密度、等信号病灶，中央瘢痕组织是其特征

性表现；CT增强扫描动脉期显示病灶明显强化，中央

瘢痕不强化，门脉期呈稍高或等密度，中央瘢痕强化不

明显，延时期呈等、低密度，MRI增强扫描与CT类

似；其多发生于年轻女性，可能与体内激素水平有关。

双肾错构瘤常含有明显的低密度脂肪组织，增强扫描

时分隔脂肪组织的血管平滑肌表现为“蜂巢壁”的强化

部分，相对易诊断。

综上所述，CT、MRI检出脂肪灶及在增强扫描动

脉期明显强化、延迟期持续渐进性强化的特点有助于

支持错构瘤的诊断。少数含脂肪很少的肝脏错构瘤，

应该薄层重建，寻找有无脂肪密度区，若没有脂肪成

分，病变在动脉期其边缘强化程度低于海绵状血管瘤。

细针穿刺活检可明确诊断。典型血管平滑肌脂肪瘤由

畸形血管，脂肪组织和平滑肌等3种成分组成，经常规

染色，辅助免疫组化HMB45、CDll7、S一100、Des、

SMA等检测，一般均可确诊，尤其HMB45标记对

AML有确诊意义。随着影像及病理免疫组化技术的

发展，AML的检出及确诊将变得更加容易、更加准

确。
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