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肝血管平滑肌脂肪瘤诊治分析

唐均成，周渝阳，代国华，董晓灵　（重庆江津区中心医院肝胆外科，重庆 江津 ４０２２６０）

［摘　要］　目的　分析肝血管平滑肌脂肪瘤（ＨＡＭＬ）的临床特点、诊治及预后，为其临床诊治提供参考。方法　纳入 ＨＡＭＬ
患者５例，对患者术前相关影像学检查、手术切除治疗、术后病理检查、免疫组化检查及随访复查情况进行回顾性分析。结果　５例
患者术前影像学检查均未诊断为ＨＡＭＬ，其中３例行经腹腔镜肝肿瘤切除术，２例行开腹肝肿瘤切除术，术后病理证实均为ＨＡＭＬ；
５例患者术后预后良好，随访均未见肿瘤复发转移。结论　ＨＡＭＬ是一种罕见的肝良性肿瘤，临床表现缺乏特异性，术前误诊率高，
术前行穿刺活检可降低误诊率。其治疗以手术切除为主，患者预后良好，但术后需长期严格随访以防复发转移。
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　　血管平滑肌脂肪瘤多发生于肾，而肝血管平滑肌
脂肪瘤（ｈｅｐａｔｉｃａｎｇｉｏｍｙｏｌｉｐｏｍａ，ＨＡＭＬ）是一种罕见的
间叶组织来源的良性肿瘤，临床尚缺乏对该病的诊治

经验，术前误诊率高。５％ ～１０％的 ＨＡＭＬ与肾血管
平滑肌脂肪瘤同时发生，且伴有结节性硬化。ＨＡＭＬ
发病隐匿，多数患者无特殊临床表现，影像学表现差异

较大，给临床诊治带来较大困难。本研究通过回顾分

析我科收治的５例ＨＡＭＬ患者的临床资料，并查阅相
关文献，分析其术前误诊原因、治疗及预后情况等，旨

在提高对ＨＡＭＬ的认识，减少术前误诊并明确其诊治
特点，现报告如下。

１　资料与方法

１．１　临床资料
回顾性分析２０１３年２月至２０１９年７月我科经术

后病理确诊为 ＨＭＡＬ的５例患者临床资料。患者均
为女性，年龄３０～６７岁，平均５０．８岁，均无肝肿瘤家
族病史。其中３例患者无明显症状，均为体检时行腹
部Ｂ超发现肝肿瘤；１例患者因输尿管结石就诊，行腹
部ＣＴ发现肝占位；１例患者因右上腹反复隐痛行腹部
Ｂ超发现肝肿物。４例患者肿瘤标志物均正常，１例甲
胎蛋白轻度异常（１３．４ｎｇ／ｍＬ）。５例患者术前谷丙
转氨酶、谷草转氨酶、胆红素均正常；４例无病毒性肝
炎病史，１例为乙肝病毒携带者。本研究经我院伦理
委员会批准，患者均对治疗方式知情并签署手术知

情同意书。

１．２　方法
１．２．１　术前影像学检查　　５例患者术前均行常规腹
部二维超声检查。５例患者中，行超声造影检查２例，行
上腹部增强ＣＴ扫描４例，行上腹部增强ＭＲＩ扫描２例，
使用钆塞酸二钠注射液造影剂行ＭＲＩ检查１例。
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１．２．２　手术方式　　３例患者术前诊断考虑为肝肿
瘤，１例患者考虑可能为肝腺瘤，１例患者考虑可能为
肝局灶性结节性增生（ｆｏｃａｌｎｏｄｕｌａｒｈｙｐｅｒｐｌａｓｉａ，ＦＮＨ）。
５例患者均在全身麻醉下行肝肿瘤切除术，根据肿瘤
大小及位置，选择腹腔镜下手术或开腹手术；根据肿瘤

位置选择行肝肿瘤局部切除或部分肝叶切除；根据术

中情况选择是否行肝门阻断。术中均使用超声刀离断

肝组织，肝切除线距肿瘤边缘至少２ｃｍ，使用缝线或
结扎夹结扎离断后肝组织断面的管道结构。术中彻底

止血，观察术区无活动性出血及胆漏后，常规于肝断面

放置引流管。

１．３　术后病理及免疫组化检查
所有术后标本均使用１０％中性甲醛固定，常规脱

水，石蜡包埋，常规ＨＥ染色后于显微镜下观察。免疫
组织化学采用 ＳＰ两步法，高压抗原修复，ＤＡＢ显色。
一抗ＨＭＢ４５、ＭｅｌａｎＡ、ＣＤ３４、ＳＭＡ、Ｓ１００、Ｋｉ６７均购自
福州迈新生物技术开发公司。结果以显微镜下观察到

的棕黄色颗粒附着细胞数来判定，小于 １０％为阴性
（－），１０％ ～３０％为弱阳性（＋），３１％ ～５０％为阳性
（＋＋），大于５０％为强阳性（＋＋＋）。
１．４　随访

５例患者均通过电话随访，术后１个月、６个月行
腹部Ｂ超及ＣＴ检查，术后１年行腹部Ｂ超检查，之后
每年行腹部Ｂ超检查，观察肝肿瘤有无复发转移。

２　结果

２．１　影像学结果
５例患者肿瘤均为单发，直径 ２．５～８ｃｍ，平均

５．３ｃｍ。其中２例患者包块位于左肝外叶（Ｓ２／Ｓ３），
１例位于肝 Ｓ４，１例位于肝 Ｓ８，１例位于右肝后叶
（Ｓ６／Ｓ７），见表１。常规二维超声检查结果显示，２例
患者包块呈高回声，１例包块呈中强回声，２例包块呈
低回声。超声造影提示病灶动脉期迅速增强，门脉相

呈稍低增强影，延迟相呈低增强，超声造影支持肝癌诊

断。上腹部增强ＣＴ检查呈典型“快进快出”影像，考
虑为肝癌（见图１），其中１例考虑为 ＦＮＨ，１例考虑为
肝良性肿瘤（腺瘤？）。经上腹部增强ＭＲＩ检查１例考
虑为良性肿瘤，１例考虑为肝腺瘤，不排除有肝癌的
可能。

ａ：Ｓ３肿瘤动脉期，可见强化明显，箭头标记处为提前强化的引

流静脉；ｂ：Ｓ３肿瘤门脉期，可见强化明显消退

图１　肝Ｓ３肿瘤ＣＴ图像

２．２　手术情况
２例患者肿瘤位于左肝外叶，行经腹腔镜左肝外叶

切除术；１例患者肿瘤位于肝Ｓ４，行经腹腔镜肝肿瘤切
除术；另２例中１例肿瘤位于Ｓ８，１例肿瘤位于Ｓ６／Ｓ７，
且肿瘤较大，考虑行腹腔镜切除困难，采用开腹肝肿瘤

切平均除术。所有患者术中均行肝门阻断，手术时间

９８～１８６ｍｉｎ，平均（１４４．６±３５．７）ｍｉｎ（表１），术中出
血量５０～３００ｍＬ，术后均恢复顺利，无胆漏、腹腔感
染、急性肝衰竭等并发症发生。

２．３　病理及免疫组化结果
５例患者手术切除标本体积２．３ｃｍ×２．７ｃｍ×

３．２ｃｍ～６．５ｃｍ×６．５ｃｍ×８ｃｍ，肿瘤多为类圆形，边界
清楚，均无完整包膜结构，肿瘤切面呈灰黄色、黄白色、

褐色（图２ａ），质地中等，可见不同程度坏死或出血灶。
显微镜下可见肿瘤由分化成熟的脂肪细胞、不规则的厚

壁血管、平滑肌细胞按不同比例组成。免疫组化检查见

肿瘤内ＨＭＢ４５、ＭｅｌａｎＡ、ＣＤ３４、ＳＭＡ表达呈不同程度的
阳性；４例患者Ｓ１００表达呈不同程度阳性，但１例患者
为阴性；Ｋｉ６７表达均较低，均为阴性。５例中 ＨＭＢ４５、
ＭｅｌａｎＡ强阳性表达各有３例（图２ｂ、ｃ及表１）。

表１　患者一般资料及病理特点

患者

编号

年龄

（岁）

肿瘤

位置

肿瘤大小

（ｃｍ）
症状

手术时间

（ｍｉｎ）

随访时间

（月）

病理特点

ＨＭＢ４５ ＭｅｌａｎＡ ＣＤ３４ Ｓ１００ Ｋｉ６７ ＳＭＡ
１ ３０ Ｓ４ ２．５ 无 ０９８ ０８ ＋＋ ＋＋＋ ＋ ＋ １％ ＋＋
２ ５２ Ｓ３ ５．０ 无 １３８ ４７ ＋＋＋ ＋ ＋ － ＜１％　 ＋
３ ６７ Ｓ６／Ｓ７ ８．０ 无 １７４ ５３ ＋＋＋ ＋＋ ＋ ＋ ２％ ＋＋
４ ４７ Ｓ２／Ｓ３ ４．５ 无 １２７ ３８ ＋＋ ＋＋＋ ＋＋＋ ＋＋ ３％ ＋
５ ５８ Ｓ８ ６．５ 腹痛 １８６ ３１ ＋＋＋ ＋＋＋ ＋＋＋ ＋ １％ ＋＋＋
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ａ：ＨＭＡＬ术后肝Ｓ２／Ｓ３标本；ｂ：免疫组化示ＨＭＢ４５表达呈强阳性（×１００）；ｃ：免疫组化示ＭｅｌａｎＡ表达呈强阳性（×４０）

图２　ＨＡＭＬ病理结果

２．４　随访结果
随访８～５３个月，５例患者均按时随访，行腹部

Ｂ超及腹部ＣＴ均未见肝及腹腔内肿瘤复发或转移，其
中１例患者末次随访时因脑出血死亡。

３　讨论

Ｉｓｈａｋ［１］于 １９７６年报道了第 １例 ＨＡＭＬ患者，
ＨＡＭＬ多发生于中年女性，男女比例约为１∶５，且多数
患者无明显临床症状，部分患者可出现腹痛或腹胀等

不适，但也有突发肿瘤破裂导致腹腔内出血的病例报

道［２］。本研究中５例患者均为女性，３例无明显症状，
均通过体检发现，１例因输尿管结石就诊发现，１例有
右上腹隐痛症状，与该病已报道的发病及临床特点相

符。ＨＡＭＬ由平滑肌细胞、脂肪细胞及畸形的血管组
成，有学者按 ＨＡＭＬ的不同构成比例将其分为混合
型、平滑肌型、脂肪型和血管瘤型，其中以混合型最为

常见［３］。ＨＡＭＬ组织构成的多变性导致其影像学表现
呈多样性，术前诊断正确率较低，误诊率较高。

ＨＡＭＬ的影像学诊断依据是在实质性肿瘤中发现
成熟的脂肪细胞，而 ＨＡＭＬ的脂肪细胞比例为５％ ～
９０％，当脂肪细胞比例较高时，通过ＣＴ或ＭＲＩ诊断较
容易；当肿瘤中脂肪细胞比例较低时，ＣＴ和 ＭＲＩ通常
无法显示出确切的脂肪信号，因此诊断较困难。在本

研究中，１例患者病理检查 Ｓ１００呈阴性表达，提示脂
肪细胞比例较低，其余患者肿瘤中脂肪细胞含量稍高，

但术前通过影像学仍难以确诊。ＨＡＭＬ在增强 ＣＴ扫
描的动脉期常可见明显强化，多数呈不均匀强化，这与

其肿瘤成分的多样性有关。

ＨＡＭＬ在Ｂ超下常表现为高回声或不均质的混合
回声包块，在超声造影的动脉期常表现为明显的高强

回声，这与原发性肝癌在超声造影动脉期的表现相似。

而部分ＨＡＭＬ在超声造影的门脉期和延迟期表现为
快速出现的低回声，这与原发性肝癌在超声造影中表

现为典型的“快进快出”相同，所以常被误诊为原发性

肝癌。本报道中有２例患者术前行超声造影检查也被
误诊为肝癌。同样，ＨＭＡＬ在增强 ＣＴ或 ＭＲＩ下也可
能存在与肝癌相似的影像学表现，所以容易被误诊为

肝癌。本研究５例患者ＣＴ或ＭＲＩ在动脉期的强化均
较显著，在静脉期强化减退也较为明显，提示肿瘤的血

供较为丰富，且以肝动脉供血为主，这可能是其易误诊

为肝癌的原因之一。有报道显示，ＨＭＡＬ术前误诊为
肝癌的比例甚至高达 ５０％［４］。有学者认为，多数

ＨＡＭＬ在强化早期可发现肿瘤的引流静脉，且多数引
流进入肝静脉，这也是 ＨＡＭＬ的一项特征性表现［５］。

在本研究中，１例患者的ＣＴ检查可见提前强化显影的
引流静脉。

ＨＡＭＬ较为罕见，目前术前确诊率也普遍较低。
本研究５例患者术前均未确诊，可能与以下方面有关：

①临床医生对 ＨＡＭＬ的认识不足，缺乏临床诊治经
验。术前未充分结合 ＨＡＭＬ的临床特点，如肝癌患者
为男性多发，而 ＨＡＭＬ为女性多发；ＨＡＭＬ多无特殊
临床症状、病毒性肝炎病史、肝癌家族史等。因此，对

ＨＡＭＬ充分认识，熟悉其临床诊治特点，是降低其术前
误诊率的首要条件。②未充分结合相关影像学检查。
结合多种影像学检查，综合分析肝占位的影像学特征，

如注意肿瘤周围提前强化显影的引流静脉、肿瘤假薄

膜等特点可降低其误诊率［６］。在本研究中，５例患者
术前以上腹部增强 ＣＴ检查为主，仅２例进行了腹部
增强ＭＲＩ，其中仅１例应用肝特异性造影剂。其术前
误诊率高可能与影像学检查不全面也有一定关系。

③对肝肿瘤未行术前穿刺活检。多项回顾性研究认
为，尽管结合多种影像学检查，ＨＡＭＬ的术前确诊率仍
然较低。Ｋｌｏｍｐｅｎｈｏｕｗｅｒ等［２］的一项国际多中心研究

显示，ＨＡＭＬ的术前确诊率为２８．２％，但术前对肝肿
瘤行穿刺活检，ＨＡＭＬ的术前确诊率可达８４％，因此
穿刺活检对 ＨＡＭＬ的术前确诊十分重要。在本研究
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中，术前考虑５例患者均为单发肝肿瘤，手术方案与肝
恶性肿瘤相同，且均可通过一期手术切除，因此均未行

术前穿刺活检。这避免了穿刺活检引起出血、针道转

移等发生，但同时也明显降低了术前确诊率。

目前术后病理检查是确诊 ＨＡＭＬ的金标准，
ＨＭＢ４５对ＨＡＭＬ的确诊具有重要意义［３］。本研究免

疫组化结果提示 ＨＭＢ４５及 ＭｅｌａｎＡ呈不同程度阳性
表达，其中３例 ＨＭＢ４５或 ＭｅｌａｎＡ呈强阳性。此外，
肿瘤中含有可表达肌动蛋白和肌间线蛋白的纺锤样及

多边形细胞，因此ＳＭＡ也可能为阳性。在肾血管平滑
肌脂肪瘤的研究中发现，Ｋｉ６７的高表达与肿瘤的恶性
程度有关［７］。本研究中５例患者术后未见复发转移，
可能与Ｋｉ６７的表达均较低有一定关系。

手术切除是目前治疗 ＨＡＭＬ的主要方式。随着
微创外科的发展，肝肿瘤腹腔镜下切除越来越普遍。

洪杰海等［８］的研究表明，腹腔镜肝切除术治疗 ＨＡＭＬ
安全可靠且具有微创优势。本研究中３例患者采用腹
腔下肝肿瘤切除，取得了满意效果，且预后良好。但目

前，已有ＨＡＭＬ患者出现术后复发转移的报道。Ｄａｌｌｅ
等［９］报道了首例 ＨＡＭＬ患者在肿瘤切除术后５个月
出现复发伴肝内多发转移和门静脉癌栓形成。Ｋｌｏｍ
ｐｅｎｈｏｕｗｅｒ等［１０］在一项多中心的回顾性分析中随访发

现，３８例ＨＡＭＬ患者有２例在术后１年左右复发，术
后复发转移率高达 １０％。Ｗａｎｇ等［１１］报道了 １例
ＨＡＭＬ患者在切除术后３年复发，最终行肝移植治疗
并取得了较好的效果。因此，ＨＡＭＬ有一定的潜在恶
变可能。本研究中，５例患者均未发现复发转移，可能
与随访时间有限和病例数量相对较少有关。目前也有

对ＨＡＭＬ行经肝动脉化疗栓塞治疗、射频消融、化疗
等的报道［１０，１２］，但治疗效果有一定争议。也有研究认

为对于穿刺活检已明确、瘤体直径小于５ｃｍ且无病毒
性肝炎的 ＨＡＭＬ患者可行随访观察［１３］。当然，由于

ＨＡＭＬ的潜在恶性特性，不管采取哪种治疗手段，患者
都应该进行严格的随访和复查。

综上所述，ＨＡＭＬ患者多为女性，无明显症状，发
病较隐匿，多通过超声或 ＣＴ检查发现肝肿物。但其
术前影像学检查的差异较大，导致术前诊断困难，误诊

率较高。病理及免疫组化检查仍是 ＨＡＭＬ的主要确
诊手段，穿刺活检是降低术前误诊率的重要手段。对

于诊断明确的ＨＡＭＬ及术前难以确诊的肿瘤，目前仍
建议行积极手术治疗，且大多数 ＨＡＭＬ的预后良好；

但由于其潜在恶性的特点，在积极手术治疗的同时，术

后随访也非常重要。
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