
临床与病理杂志
J  Cl in  Path ol  R e s 2022, 42(2) https://lcbl.csu.edu.cn

512

收稿日期 (Date of reception)：2021–02–04

通信作者 (Corresponding author)：柏斗胜，Email: drbaidousheng@163.com

基金项目 (Foundation item)：国家自然基金项目 (81871909)；扬州市“十三五”科教强卫工程领军人才 ( 创新团队 )(LJRC20181)；院省级

学科带头人 (DTRC201809)。This work was supported by the National Natural Science Foundation Project (81871909), Leading Talents in Strengthening 

Health Project Through Science and Education During the “13th Five-year” Plan of Yangzhou (Innovation Team) (LJRC20181), and Provincial Discipline Leader 

(DTRC201809), China.

·临床病例讨论· 

肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤(hepatic epithelioid 
angiomyolipoma，HEAML)是一种非常罕见的交界

性间叶组织肿瘤。2 0 0 0年由Ya m a s a k i等 [ 1 ]最先报

道，其主要特点是由上皮样细胞组成，鲜有脂肪

组织，是血管平滑肌脂肪瘤的一种特殊类型，好

发于中年女性 [ 2 ]，由于其缺乏特异性的影像学特

征，极易误诊。

局灶性结节性增生(focal nodular hyperplasia，
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[摘　要]	 肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤(hepatic epithelioid angiomyolipoma，HEAML)是非常罕见的一种血管

平滑肌脂肪瘤，由于其缺乏典型的临床及影像学表现极易误诊为肝细胞肝癌。局灶性结节性增生

(focal nodular hyperplasia，FNH)亦为少发病例。本文通过分享1例并发HEAML和FNH病例的影像

学表现和临床病理特征，以加强临床医师对肝罕见肿瘤的认识，促进经验交流。
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Abstract Hepatic epithelioid angiomyolipoma (HEAML) is a kind of angiomyolipoma, which is very rare. Because of its lack 

of typical clinical and imaging findings, it is easy to be misdiagnosed as hepatocellular carcinoma. Focal nodular 

hyperplasia (FNH) is also a rare case. In this paper, a case of HEAML complicated with FNH was reported to 

enhance clinicians’ understanding of rare tumors of the liver and to promote the exchange of experience by sharing 

imaging findings and clinicopathological features.
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F N H ) 是肝常见的良性肿瘤之一。在肝良性肿瘤

中，其发病率仅次于肝血管瘤，女性多见，可能

的发病机制是肝内动静脉畸形导致的肝细胞反应

性增生[3]。

近年来HEAML鲜有报道[4]，HEAML同时合并

FNH未见文献报道，且HEAML缺乏特异性临床表

现及实验室检查，极易被误诊为肝细胞肝癌。为

加强临床医师对肝罕见疾病的认识，现将苏北人

民医院收治1例H E A ML合并FNH的患者诊疗情况

报道如下。

1  临床资料

患者，女，31岁，因右上腹疼痛8 d于2020年

10月16日入住苏北人民医院肝胆外科。体格检查：

中上腹及右上腹轻压痛，余无阳性体征。实验室检

查(图1)：血常规、大生化未见明显异常，凝血功

能、肿瘤标志物、乙型肝炎五项、丙型肝炎抗体等

皆无异常。影像学检查(图2)：上腹部MRI示肝左

叶见巨大类圆形稍长T1、稍长T2信号，磁共振扩散

加权成像(diffusion weighted imaging，DWI)稍呈高信

号，边界清楚，较大层面范围约107 mm×111 mm，

增强扫描呈不均匀强化，强化明显，内见血管穿

行，肝胆期肿块周围可见摄取。肝左叶胆管稍扩

张。肝右叶可见1结节状长T 1长T2信号影，中央见

裂隙状长T 1长T 2信号影，D W I呈高信号，边界清

楚，大小约19 mm×26 mm，增强扫描呈快进慢出

式强化，肝胆期可见摄取，病灶中央呈轻度延迟

强化。肝右叶动脉期强化信号不均匀，局部呈类

圆形稍低信号影，直径约1 7  m m，肝胆期呈等信

号。M R I诊断：肝左叶巨大占位，考虑间叶组织

肿瘤可能，其他待排，肝右叶两枚结节，均考虑

FNH。个人史及家族史：无吸烟饮酒史，家族中

未见类似病史及肝肿瘤病史。

图1 实验室检查结果

Figure 1 Laboratory test results

(A)血细胞分析；(B)大生化检验；(C)凝血功能；(D)血清肿瘤相关标志物；(E)感染性标志物。

(A) Blood cell analysis; (B) Blood biochemistry; (C) Coagulation function; (D) Serum tumor markers; (E) Infectious markers.
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入 院 后 初 步 诊 断 为 多 发 肝 占 位 性 病 变 ( 间 叶

组织肿瘤可能)。在完善术前相关检查及准备工作

后，于2020年10月18日在全麻下行肝部分切除术+ 
肝肿瘤切除术。手术顺利，3个肿物完整切除。术

后镜下病理(图3)：(左外叶)肿块镜下见巢状分布

的瘤细胞，细胞核大，呈圆形或卵圆形，细胞质粉

染或透明，灶区见坏死。免疫组织化学：(左外叶)
瘤细胞HMB45(+)、Melan-A(+)、Vimentin(灶区+)、

CK pan(–)、E M A(–)，Hepa(–)。病理诊断：(左

外 叶 ) 上 皮 样 血 管 平 滑 肌 脂 肪 瘤 ； ( 肝 右 叶 下 段 )
FNH。(肝右叶上段)镜下肝组织，汇管区纤维组织

稍增生，少量炎细胞浸润。患者术后1周出院。

图2 术前上腹部MRI

Figure 2 MRI of the upper abdomen before operation

(A)平扫见肝左叶稍长T1巨大肿块；(B)动脉期可见肿块不均匀强化；(C)肝胆期肿块周围可见普美显摄取；(D)平扫可见肝

右叶长T1结节；(E)动脉期可见肿瘤边缘明显强化；(F)肝胆期可见普美显摄取，病灶中央轻度延迟强化；(G)DWI可见肝

左叶可见稍高信号影；(H)DWI可见肝右叶稍高信号影；(I)门脉期可见肝右叶肿块延迟强化。

(A) A large T1 mass with slightly longer left lobe of the liver is found on plain scan; (B) Heterogeneous enhancement of the mass can be seen 

in the arterial phase; (C) Primovist uptake can be seen around the mass in the hepatobiliary phase; (D) Long T1 nodules in the right lobe 

of the liver can be seen on plain scan; (E) Obvious enhancement of the edge of the tumor can be seen in the arterial phase; (F) Primovist 

uptake  and mild delayed enhancement in the center of the lesion can be seen in hepatobiliary phase; (G) DWI shows slightly high signal 

intensity in the left lobe of the liver; (H) DWI shows slightly high signal intensity in the right lobe of the liver; (I) Delayed enhancement of 

the mass in the right lobe of the liver can be seen in the portal vein phase.
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2  讨论

H E A M L 主 要 好 发 于 肾 ， 在 肝 中 发 生 极 为 罕

见，多数患者就诊时有上腹部隐痛史 [ 5 ]，且影像

学无特异性，术前极易被误诊为肝细胞肝癌 [6-7]。

其 M R I 增 强 主 要 表 现 为 [ 8 - 9 ]： 1 ) 动 脉 期 ， 边 界 清

楚，瘤体呈不均匀强化，中央可见血管穿行；2 )
静脉期，可表现为快进快出型，也可表现为快进

慢出；3 )延迟期，增强快速消退，可因周围肝组

织的压缩形成“假包膜”征状。在影像学难以区

分时，术后病理是甄别两病的金标准。HE AML无

包膜，边界清楚，以上皮样细胞为主，伴散在多

形性细胞，可含或不含脂肪组织 [10]，由于其是血

管周上皮样细胞肿瘤的一员，可表达黑色素细胞

标志物(HMB45、Melan-A)及平滑肌细胞标志物，

但其不表达上皮标志物(E M A和CK pan) [ 1 1 ]。近年

来有研究 [4]报道：H E A ML可表达Ki-6 7，且Ki-67
高 表 达 提 示 恶 性 可 能 。 H E A M L 需 与 肝 细 胞 肝 癌

相鉴别 [12]：肝细胞肝癌患者既往可有肝炎、肝硬

化病史，大多数患者肿瘤标志物甲胎蛋白 (a l p h a 
fetoprotein，AFP)等有异常，影像学常有“快进快

出”的表现，且黑色素细胞标志物及平滑肌细胞

标志物为阴性。目前手术切除仍是该病首选的治

疗方式。

FNH多数为单发，其中90%的患者为女性。其

病理特征性表现为边界清晰的无包膜圆形团块，直

径一般小于5 cm，病灶中央有纤维瘢痕形成。影像

学表现 [3,13-15]：1)超声下可见边界清楚的高回声、

低回声或混合回声影，在病灶中可见由病灶中心

向四周分布的条形血流信号影。2)CT平扫可见密

度均匀等密度或低密度影；增强后动脉期除中央瘢

痕外病灶可均匀强化，亦可见供血动脉，延迟期可

见病灶等或低密度，但中央瘢痕可见强化。3)MRI
可较好地发现病灶。病灶实质在T 1WI呈等信号或

低信号，中央瘢痕呈低信号；病灶实质在T 2WI呈

等信号或高信号，中央瘢痕呈高信号，MRI显示中

央瘢痕的能力较CT更强；FNH在DWI中可呈高信

号。由于FNH常无临床症状、生长速度慢、恶变概

率低，一般予以定期复查 [3,15-16]；对于一部分肿物

直径大于5 cm且有临床表现影响正常生活的、肿物

进行增大或有恶变可能的或因其他原因需行上腹部

手术的可行手术治疗。

图3 术中图片及术后病理

Figure 3 Intraoperative pictures and postoperative pathology

(A)术中图片；(B)术后大体标本。(C)肝右叶下段(HE，×40)：含有厚壁动脉的纤维隔将周围肝细胞分为多个小叶；(D)肝

左外叶(HE，×100)：图中可见片状排列的上皮样平滑肌细胞；(E)肝左外叶HMB45(+) (免疫组织化学，×100)；(F)肝左

外叶MelanA(+)(免疫组织化学，×100)。

(A) Intraoperative pictures; (B) Gross specimen after operation; (C) Lower segment of right lobe of liver (HE staining, ×40): the fibrous 

septum containing thick-walled arteries divides the surrounding hepatocytes into multiple lobules; (D) Left lateral lobe of liver (HE 

staining, ×100): epithelioid smooth muscle cells arrange in flakes can be seen in the picture; (E) HMB45(+) of left lateral lobe of liver 

(Immunohistochemical staining, ×100); (F) MelanA(+) of left lateral lobe of liver (Immunohistochemical staining, ×100).
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综上所述，  H E A M L 好发于中年女性，仅从

影像学难以将其与肝细胞肝癌区分，结合肝炎病

史及肿瘤标志物有助于 H E A M L 的诊断。 F N H 较

为常见，病灶中央有纤维瘢痕是其特征性表现。

H E A ML并发FNH及其罕见，且H E A ML容易误诊

并具有潜在恶性，手术治疗是首选方式。本例患

者 为 年 轻 女 性 、 没 有 肝 炎 病 史 、 肿 瘤 标 志 物 不

高、左侧瘤体较大且增强MRI显示为快进慢出，较

易与肝细胞肝癌相鉴别。肝脏右侧肿物有典型的

影像学表现，不难诊断为FNH。本病例未行Ki-67
检测，希望借此病例提高临床医师对肝脏罕见肿

瘤的认识，减少误诊。
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