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"摘要#

!

目的
!

提高对少见类型肝脏原发性恶性肿瘤的诊疗水平%方法
!

收集我院经手术病理确诊的少见类

型肝脏原发性恶性肿瘤
("

例#对各种类型肝脏原发性恶性肿瘤的临床特点进行回顾性总结%结果
!

少见类型

的原发性肝脏恶性肿瘤占同期所有原发性肝脏恶性肿瘤手术病例的
"@*(P

!

("

'

)('*

"#包括
&!

种病理类型(血

管肉瘤
%

例#平滑肌肉瘤
)

例#恶性纤维组织细胞瘤
)

例#横纹肌肉瘤
&

例#胚胎性肉瘤
&

例#上皮样血管内皮瘤

&

例#淋巴瘤
)

例#囊腺癌
(

例#类癌
$

例#鳞癌
!

例#腺鳞癌
$

例#癌肉瘤
(

例%临床表现无症状者
!&

例&右上腹

痛者
&!

例#其中肝肿瘤破裂
&

人&上腹不适者
)

例#黄疸
!

例#发热
&

例%实验室检查中
$!@)P4R:1

A

阳性

!

&$

'

("

"#

7/

检查无
&

例直接确诊#其中
$

例肝脏淋巴瘤诊断为血管瘤或慢性炎症#

$

例肝肉瘤分别诊断为慢性

炎症$血管瘤或囊腺瘤#

!

例鳞癌全部误诊为肝结核或肝囊肿#

&

例类癌诊断为纤维板层癌#

&

例囊腺癌诊断为肝

囊肿#其余病例术前
7/

诊断均为肝脏恶性肿瘤%预后方面#

(

例肝淋巴瘤和
!

例肝囊腺癌生存期超过
)

年&肝

肉瘤
&

年生存率超过
)"P

#但
$

年生存率不超过
!)P

&

)

例肝脏鳞癌$腺鳞癌病例均在术后
&

年内死亡%结论
!

各种少见类型的肝脏原发性恶性肿瘤临床表现无特异性#实验室检查中亦无血清特异性肿瘤标志物#影像学与

肝细胞肝癌和某些肝脏良性肿瘤很难鉴别#术前诊断十分困难%治疗仍以手术切除为主#预后以肝囊腺癌和肝

淋巴瘤预后较好#以肝脏鳞癌和腺鳞癌预后最差%

"关键词#

!

肝肿瘤&

!

诊断&

!

病理&

!

预后

"中图分类号#

!
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"文献标志码#
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肝脏原发恶性肿瘤中以肝细胞癌和胆管细胞癌

多见#约占全部肝恶性肿瘤的
#'P

以上+

&

,

#而其他

病理类型的恶性肿瘤少见#由于这类恶性肿瘤的发

生率低#既往文献也多为个案报道#少有系统性的研

究报道#因而临床医生对其病因$临床病理特点#实

验室检查及影像学特征了解不多#术前很少能做出

正确的诊断%我院在近
&)

年来收治的经手术切除

和病理诊断的少见类型肝脏恶性肿瘤
&!

种共
("

例#我们对其临床病理特点进行了系统性总结分析#

以提高临床医生对这类疾病的认识%

对 象 和 方 法

对象
!

回顾性检索复旦大学附属中山医院肝癌

研究所从
&##&

年
&

月至
!"")

年
&!

月间存档的病

例资料#所有病例均行手术切除#术后病理诊断为肝

脏原发性恶性肿瘤#肝脏恶性肿瘤的病理诊断标准

按照
94K

肝脏和胆道肿瘤以及软组织肿瘤分类&

剔除其中肝细胞癌或胆管细胞癌的病例#共计有
("

例其它少见类型的原发性肝脏恶性肿瘤%

方法
!

对
("

例少见类型的原发性肝脏恶性肿

瘤病例的病理切片进行复片#肯定其诊断后对这些

病例的临床病理特点$血清学检查$影像学特点以及

预后等指标进行全面统计%

结
!!!

果

一般资料
!

少见类型的肝脏原发性恶性肿瘤共

("

例#约占同期所有原发性肝脏恶性肿瘤手术病例

的
"@*(P

!

("

'

)('*

"%其中男性
!#

人#女性
&&

人#

男女比例为
!@%(.&

#平均年龄
(#

岁!

&'

$

*#

岁"%

临床表现与实验室检查
!

("

例患者中无临床

症状者
!&

人#均由常规体检检出&其余
&#

例有临床

症状#以右上腹痛为主诉
&!

人#其中肝肿瘤破裂
&

人&以上腹不适为主诉
)

人#以黄疸为首发表现
!

人#以发热为主要表现
&

人%实验室检查中
4R:1

A

阳性
&$

人#占
$!@)P

#

1!Q

升高
&

例#为横纹肌肉

瘤#

71&##

升高
(

例#为肝脏鳞癌$腺鳞癌和囊腺癌

病例%

影像学检查
!

术前影像学
7/

检查无
&

例直接

确诊#误诊率为
&""P

#其中
$

例肝脏淋巴瘤诊断为

血管瘤或慢性炎症#

$

例肝肉瘤分别诊断为慢性炎

症$血管瘤或囊腺瘤#

!

例鳞癌全部误诊为肝结核或

肝囊肿#

&

例类癌诊断为纤维板层癌#

&

例囊腺癌诊

断为肝囊肿#其余均诊断为肝细胞肝癌或胆管细

胞癌%

病理特征
!

("

例中共有
&!

种少见恶性肿瘤病

理类型&肿瘤位于左叶
&$

人#位于右叶
!*

人#肿瘤

最大径平均为
#@)-F

!

&@)

$

$(-F

"&伴有肝硬化者

&$

例#占
$!@)P

#伴有门静脉癌栓
*

人#肝门淋巴结

转移
%

人#远处器官转移
!

人%具体病理类型和临

床特点见表
&

%

治疗与预后
!

全部病例的肝脏肿瘤都给予了手

术切除#其中
&

例术前介入治疗
&

次#

)

例术后给予

介入治疗%术后均进行电话或信件随访#

(

例肝淋

巴瘤和
!

例肝囊腺癌生存期超过
)

年&肝肉瘤
&

年

生存率超过
)"P

#但
$

年生存率不超过
!)P

&

)

例

肝脏鳞癌$腺鳞癌病例均在术后一年内死亡%

讨
!!!

论

肝脏原发性恶性肿瘤以肝细胞癌最为常见#临

床上还可见到一些少见的原发性肝脏恶性肿瘤#包

括来源于上皮细胞的肿瘤如肝脏鳞状上皮细胞癌$

肝脏腺鳞癌$类癌$囊腺癌#源于间叶组织的肿瘤如

肝肉瘤以及来源不明的肿瘤如癌肉瘤%这些少见类

型的原发性肝脏恶性肿瘤临床表现无特异性#实验

室无特异性指标#影像学表现亦无特征性#术前诊断

十分困难#下面分别对各种类型的恶性肿瘤的病因$

临床病理特点$血清学指标以及影像学特征进行

!!!
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讨论%

表
G

!

KS

例少见原发性肝脏恶性肿瘤临床病理特点

&(9G

!

B0+2+,)

#

(*')0)

3

+,(0/"(*61"4)/KS1(1"

#

1+7(1

.

0+@"17(0+

3

2(2**67)1

!

)-("

"

Q$;?>=>

A

'-$=;

L5

+ 7$:+

,+N

*$=+.M+F$=+

1

A

+

F+$%

!

L

.:

"

/"F>.:'G+

F+$%

!

-F

"

4R:1

A

5

>:';'(+

7'..?>:':

H';?

7

L

:;$#+%>-$.-'%>F$ ( !.! (*@$ #@" " "

7$.%>'#-$%-+. $ &.! ($ &(@* " "

,

W

"$F>":-+==-$%-+. $ !.& )*@$ &"@$ & "

1#+%>:

W

"$F>":-+==-$%-+. ! !." )' %@" " &

7$.-'%>:$.->F$ ( (." )(@' '@" " &

1%

A

'>:$.->F$ % (.! )$@! %@) ( (

3

L

F

5

?>F$ ) $.! (&@( )@$ $ !

3+'>F

L

>:$.->F$ ) (.& (&@! &(@* & &

*$='

A

%$;M'<.>":?':;'>-

L

;>F$ ) (.& )( &&@" $ !

0?$<#>F

L

>:$.->F$ & &." %! *@" " &

CF<.

L

>%$=:$.->F$ & &." $' %@) " "

C

5

';?+='>'#?+F$%

A

'>+%#>;?+='>F$ & &." (" $@) & &

/>;$= (" !#.&& (# #@) &$ &$

!!

原发性肝肉瘤
!

约占肝脏原发性恶性肿瘤的

&P

$

!P

#本病多见于男性#平均发病年龄
(*

岁#与

肝细胞肝癌平均发病年龄相仿%肝肉瘤种类繁多#

包括血管肉瘤$平滑肌肉瘤$恶性纤维组织细胞瘤$

横纹肌肉瘤$未分化肉瘤$上皮样血管内皮瘤$脂肪

肉瘤和纤维肉瘤等%除部分肝血管肉瘤可能与长期

接触二氧化钍胶体$氯乙烯或砷剂有关外#大多数原

发性肝肉瘤病因不详%

原发性肝肉瘤一般无肝炎肝硬化背景#小的肝

肉瘤可无明显临床表现#巨大肝肉瘤可表现为右上

腹不适$腹痛#消瘦#乏力#发热#实验室检查中血清

碱性磷酸酶$

(

6

谷氨酰转肽酶可升高#

1!Q

$

71&##

水平多正常%

大部分肝肉瘤缺乏特征性影像学表现#虽然影

像学均可发现肝内占位#但原发性肝癌有时较难鉴

别%有人根据病理类型将肝肉瘤
7/

表现概括为实

质性肿块型和囊性肿块型两种类型+

!

,

%肝血管肉瘤

7/

常表现为肝内完全均匀实质性占位#增强扫描

后可有轻度实质强化#需与小肝癌和肝血管瘤鉴别%

肝脏平滑肌肉瘤#恶性纤维组织细胞瘤#未分化肉瘤

常表现为肝内巨大囊性占位+

$

,

#需与巨块型肝癌相

鉴别#后者可以有坏死#但囊性改变很少见#根据有

无肝硬化病史#以及
1!Q

是否持续阳性可作出鉴

别%此外还需与其他肝囊性肿块如肝囊腺瘤或肝囊

腺癌鉴别#一般来说#囊腺癌边界较清晰#囊性成分

所占比例较大#肿瘤边缘可见强化的结节突入腔内#

而肝肉瘤的强化实质部分多较厚实%

目前#手术切除仍是肝肉瘤患者获得长期生存

的主要途径#国内有人报道
&

$

$

$

)

年生存率为

')P

$

)*P

和
&(P

+

(

,

#本组
$

年生存率约
!)P

%术

前与术后给予肝动脉化疗栓塞的效果尚不明确#本

组
&

例肝血管肉瘤术后给予肝动脉化疗栓塞治疗

!

/17C

"

$

次#术后随访
$!

月仍存活#另外
&

例肝恶

性纤维组织细胞瘤术前予
/17C

治疗
&

次#术后存

活
!(

月%

肝淋巴瘤
!

原发性肝脏恶性淋巴瘤发病率约占

肝脏恶性肿瘤的
"@&P

#占结外淋巴瘤的
"@(P

+

)

,

%

3+'

+

%

,定义原发性肝脏恶性淋巴瘤诊断标准(病变在

肝内#临床症状与肝内病灶有关#临床体检和影像学

检查未发现肿大淋巴结#无外周血及骨髓检查异常%

原发性肝脏恶性淋巴瘤具体病因不详#可能与丙型

肝炎病毒感染或免疫缺陷有关#与乙肝感染关系尚

不明确+

*

,

%发病年龄多在
)"

岁左右#男性多见#临

床表现不一%实验室检查中#

3D4

常升高#

1!Q

$

7C1

$

716&##

阴性%影像学
7/

平扫表现为肝内低

密度占位性病灶#增强扫描动脉期和门脉期病灶强

化不明显或轻度强化#易被误诊为肝脏慢性炎症或

血管瘤%治疗包括手术切除#放疗或化疗#文献报道

生存时间最短
$

个月#最长
&!$@%

月#能手术切除者

预后较好+

'

,

#本组
)

例患者中
(

例生存时间超过

)

年%

肝脏类癌
!

类癌多见于胃肠道#肝脏类癌多数

因胃肠道类癌转移而来#原发肝脏类癌极为少见#在

排除胃肠道类癌后方可诊断为原发性肝类癌%本病

临床表现无特异性#极少病人有类癌综合症+

#

,

%一

般无肝炎肝硬化背景#血清
1!Q

值阴性#诊断多依

靠术后病理及免疫组化%病理一般有包膜#肿瘤与

周围肝组织界限清晰#免疫组化亲银染色#嗜银染色

及嗜铬染色均呈强阳性%

7/

表现平扫为低密度病

灶#增强后病灶边界更清楚#需与肝细胞癌和纤维板

$!!
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!

!""#

年
$

月#

$%

!

!

"

!

层癌作出鉴别%本组中
&

例肝脏类癌术前
7/

曾被

诊断为肝脏纤维板层癌#后者亦少见#

7/

有特征性

的中心瘢痕表现#呈放射状分布#增强后瘢痕区无强

化#可与类癌以资鉴别%原发性肝脏类癌病治疗主

要是手术治疗#预后效果好于肝细胞肝癌#

!+%H'-O

等+

&"

,报道
(

例手术切除患者均在随访期内无瘤生

存#

!

例肝移植患者术后亦无瘤生存超过
()

个月和

#"

个月%对于无法手术的多发肿瘤患者或术后复

发患者#肝动脉栓塞化疗术可能提高生存率%

肝囊腺癌
!

肝内囊腺癌起源于肝内胆管上皮细

胞#临床表现多为右上腹不适和腹部包块#实验室检

查中血清
1!Q

值不升高#少数病例
71&#6#

可升

高%

7/

常提示肝内囊壁厚薄不均的囊性肿块#囊

壁上可见乳头状壁结节突向囊腔#增强后囊壁结节

可有强化征象%鉴别诊断要除外单纯的肝囊肿#肝

脓肿#肝包虫病以及肝囊腺瘤%根据
7/

特征#肝囊

腺瘤与单纯肝囊肿区别不难%但肝囊腺瘤与肝囊腺

癌区别困难#因为二者影像学特征相似#且囊腺瘤也

可有
71&##

升高+

&&

,

%此外肝脓肿以及肝包虫病在

影像学上与肝囊腺癌亦难鉴别#但因二者为感染性

疾病#可借助临床与其他实验室指标予以区别%肝

囊腺癌恶性程度低#很少有局部浸润和远处器官转

移#手术完全切除者预后好#本组
(

例中
!

例已存活

超过
)

年%有肝内局部浸润和远处转移者预后

较差+

&!

,

%

肝鳞状细胞癌和肝腺鳞癌
!

肝鳞状细胞癌绝大

多数为转移癌#如鼻咽癌转移至肝脏#原发性肝鳞状

细胞癌极少见#因此#诊断本病时一定要注意排除继

发性可能%肝鳞状细胞癌和腺鳞癌均源自肝内胆管

上皮或肝脏非寄生虫囊肿因慢性炎症导致囊肿壁或

胆管衬覆上皮细胞继发性鳞状上皮化生后癌变+

&$

,

#

临床症状表现为右上腹痛#发热#黄疸等#一般不伴

有肝硬化#血清
1!Q

值不高#

71&##

可升高#

7/

$

*02

影像学特征与胆管细胞癌有时极难鉴别%本

组有
&

例病例术前各项资料均支持胆管细胞癌#但

术后病理证实为鳞癌%肝鳞状细胞癌和肝腺鳞癌预

后甚差#即使手术切除#术后生存时间多不超过
&

年#

,"G"O'

等+

&(

,分析
!'

例报道的肝脏腺鳞癌患者#

术后
&

年生存率仅为
!!@!P

#本组
)

例患者基本都

在术后
&

年内死亡%

肝癌肉瘤
!

癌肉瘤是在同一种肿瘤中包括癌和

肉瘤两种成分#

2:?$O

等+

&)

,定义肝癌肉瘤应由肝细

胞癌和非梭形细胞肉瘤如骨肉瘤$软骨肉瘤$血管肉

瘤组成%多见于子宫$乳腺$食管#罕见于肝脏#文献

中几乎均为个例报道#以男性多见%癌肉瘤的诊断

除要依靠组织学形态观察#还要进一步通过免疫组

化染色判别其组织来源%癌肉瘤预后较差#手术为

主要治疗方法#术后辅以放疗和全身化疗#但对总体

生存率影响不大%
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