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肝间叶性错构瘤临床及病理分析
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　　肝间叶性错构瘤（ｍｅｓｅｎｃｈｙｍａｌｈａｍａｒｔｏｍａｏｆｌｉｖ
ｅｒ，ＭＨＬ）为罕见的肝脏良性肿瘤，发病年龄常为２
周岁以内，偶尔可发生于成人。由于此病罕见，容易

误诊，现结合我院２００４～２０１０年收治的６例病例并
复习国内外相关文献报道，探讨其临床及病理特征、

鉴别诊断及发病机制等。

１　资料与方法

１．１　研究对象
中国医科大学附属盛京医院２００４～２０１０年间

收治的６例 ＭＨＬ患儿，均经病理检查确诊。男 ２
例，女４例。年龄为１１个月至８岁，其中４例小于２
岁，另外２例分别为４岁和８岁。
１．２　方法

手术切除标本经１０％中性福尔马林固定２４ｈ
以上，常规石蜡包埋，４μｍ厚切片，苏木精伊红染
色，显微镜下观察组织学结构及细胞形态。应用免

疫组化染色（ＳＰ法）检测组织中所选抗体的表达情
况，所用抗体为细胞角蛋白（ＣＫ）、平滑肌肌动蛋白
（ＳＭＡ）、结蛋白（ｄｅｓｍｉｎ）、Ｓ１００及胶质纤维酸性蛋
白（ＧＦＡＰ），均购自福州迈新试剂公司。

２　结果

２．１　临床表现
６例患儿均因腹部膨隆、可触及腹部肿块就诊，

均有腹胀、恶心、食欲不佳等症状。其中２例肝功能
正常，４例显示 ＡＦＰ等指标升高（ＡＦＰ：４３５～
１０２５ｎｇ／ｍＬ，ＡＳＴ：４６～９７Ｕ／Ｌ，ＧＧＴ：１２９～３９０Ｕ／Ｌ）。
影像学检查诊断为腹腔囊实性或实性肿物，性质待

定，疑肝血管瘤、肝间质瘤、肝母细胞瘤。５例肿块
位于肝脏右叶，１例位于左叶。

２．２　病理检查结果
６例肿瘤均为单发，肿瘤大小为６～１６ｃｍ，表面

光滑。切面可见界线较清楚，５例为囊实混合性肿
块，１例为实性肿块。囊腔为多房，直径最大者达
９ｃｍ。囊内可见清亮及胶样液体。实性部分为白色
或黄白色。镜下均可见乳腺纤维腺瘤样结构（图

１Ａ），有的可见血管瘤样区域（图１Ｂ）。间质中梭型
细胞散在分布，而围绕在腺管周围的细胞稍密集。

肿块呈实性病变的１例镜下可见部分区域钙化。

　　图１　肿块病理检查结果（苏木精伊红染色，×４０）　Ａ：腺
管呈裂隙样，间质中可见散在梭形细胞，形态类似乳腺纤维腺瘤（箭

头所示）；Ｂ：局部可见血管瘤样区域（箭头所示）。

２．３　免疫组化检测结果
６例患儿免疫组化检测均显示腺管ＣＫ呈阳性；

梭型细胞 ＳＭＡ呈阳性，而 ｄｅｓｍｉｎ、Ｓ１００、ＧＦＡＰ呈阴
性。见图２。

　　图２　免疫组化检测结果（ＳＰ法，Ａ：×４００，Ｂ：×１００）　
Ａ：间质中的梭形细胞胞浆呈深棕色，即 ＳＭＡ呈阳性表达（箭头所

示）；Ｂ：裂隙样结构衬覆上皮胞浆呈深棕色，即ＣＫ阳性（箭头所示）。
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２．４　治疗与预后
６例患儿均进行了手术切除肿物（切除包含肿

物在内的肝段或肝叶），随访至今，６例均未发现
复发。

３　讨论

ＭＨＬ的发病机制目前尚不完全清楚。多数学
者认为胆管畸形引起小胆管囊性扩张，血管内膜纤

维化引起血液循环障碍，致使肿瘤内液体潴留［１２］。

而最近研究表明部分 ＭＨＬ存在染色体异位
（１９ｑ１３．４位点异位）、ＤＮＡ非整倍体性的特点，因
此认为 ＭＨＬ为真性肿瘤［３４］。Ｒａｊａｒａｍ等［５］报道，

ＭＨＬ存在发展成未分化型肝胚胎性肉瘤的可能，且
未分化型肝胚胎性肉瘤也常存在 １９ｑ１３．４位点
重排。

最近文献报道ＭＨＬ中的梭形细胞表达ＳＭＡ和
ｄｅｓｍｉｎ，具有肌纤维母细胞的特点［６］。由于 ＭＨＬ中
的梭形细胞的免疫表型、形态特征及分布特点与肝

组织中的星形细胞类似，因此推测ＭＨＬ是来源于肝
脏星形细胞的一种肿瘤［７］。本研究发现肿块组织

梭形细胞中ＳＭＡ呈阳性表达，主要围绕在小胆管周
围，但ＧＦＡＰ为阴性表达，故更倾向其来源于汇管区
肌纤维母细胞。

ＭＨＬ临床症状主要为腹胀、腹部增大及腹部包
块。少数患者由于肿瘤压迫邻近脏器，可出现恶心、

呕吐、腹泻及便秘的症状。极少数出现心力衰竭、呼

吸衰竭、黄疸等并发症，有的甚至危及生命［２］。本

研究中的６例患儿有腹胀、恶心、食欲不佳的症状，
未见危重症状。ＭＨＬ可发生于肝脏任何部位，７５％
在肝脏右叶，累及双叶的不足５％，多为单发，偶为
多发。本研究中的６例患儿均为单发，５例肿块位
于肝脏右叶，１例位于左叶。

ＭＨＬ肿块常突出于肝脏表面或带蒂，呈圆型或
卵圆形，表面高低不平，有的肿物界限清晰，有的与

周围组织界限不清，也可有卫星灶。肿物多为囊实

混合性，囊腔常为多个，大小不等。囊内可见澄清、

黄色及胶冻状液体。实性部分为白色或淡黄色。

４７％的ＭＨＬ可为实性肿瘤［８］。本组病例中仅有１
例为实性，体积相对较小，直径６ｃｍ，可见钙化。多
数肿瘤体积较大，直径可达４０ｃｍ。

ＭＨＬ镜下形态类似乳腺纤维腺瘤。小胆管可
以出现在整个病灶中，有的形态单一，有的具有错综

复杂的分支；有些管腔在间质的压迫下扭曲变形；但

管腔内缺乏胆汁。间质富含黏液基质，部分区域间

质可较致密，梭型细胞散在分布于间质中，在本研究

报告的病例中发现位于管腔周围的梭型细胞排列较

密集，远离管腔的梭型细胞排列疏松。肝细胞索也

可出现在肿瘤中，大部分位于肿瘤的周边。囊壁由

致密结缔组织构成，无衬覆上皮。

本病需与血管内皮瘤及胚胎性肉瘤相鉴别。血

管内皮瘤由增生的小血管组成，缺乏弯曲结构及乳

腺纤维腺瘤样的结构。ＣＤ３４、ＦⅧ为血管内皮细胞
标记，有助于诊断血管内皮瘤，而 ＭＨＬ管腔为 ＣＫ
阳性的胆管上皮。与ＭＨＬ相比，胚胎性肉瘤一般发
病年龄较大，多数在６～１０岁，而且显微镜下细胞异
型较明显，并可见多种间叶成分分化，有助于与

ＭＨＬ相鉴别。
手术切除是ＭＨＬ的有效治疗方法，完整切除肿

块后预后多良好，偶有局部复发。本病有极少数病

例恶变为未分化型肝胚胎性肉瘤或血管肉瘤，故应

及早手术，且密切随访。本研究中的６例病例经手
术治疗后随访至今未发现复发。
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