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肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤 1例并文献
复习

蔡尔鸣，冯贤松，钦琦

华中科技大学同济医学院附属协和医院肝胆外科，湖北 武汉 430022

［摘要］　对华中科技大学同济医学院附属协和医院 2024年 6月 26日收治的 1例肝上皮样血管平

滑肌脂肪瘤（hepatic epithelioid angiomyolipoma，HEALM）病人临床资料及诊治方案进行总结。该病

人因体检发现“肝占位性病变 14 d”入院，肝脏早期肿瘤鉴别增强套餐（普美显）提示：肝S5见结节状

长T1稍长T2信号影，大小约 23. 0 mm×19. 0 mm，增强扫描动脉期明显强化，门脉期及延迟期强化减

退，肝胆期呈低信号。考虑：肝S5占位，考虑肿瘤性病变，疑肝细胞癌。入院后于 2024年 7月 1日行腹

腔镜下荧光导航肝部分切除术。术后病理结果为HEALM。病人术后恢复良好，于术后第 7天出院。

截至目前病人随访一般情况良好，未见复发。HEALM 较罕见，其组织学特征主要表现为上皮样细

胞，通常由单核或多核上皮细胞组成，常规影像学检查缺乏特异性表现，导致其术前诊断面临极大挑

战，误诊率极高。术中快速病理检查亦有一定难度，常常误诊为其他肿瘤性病变，因此最终确诊仍需

依赖于详细的病理学及免疫组织化学分析。多项研究表明HEAML是一种具有潜在恶性转化可能性

的间叶组织肿瘤，目前，根治性手术切除被视为主要治疗手段。
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血管平滑肌脂肪瘤（angiomyolipoma，ALM）是一种源自

间叶组织的罕见肿瘤，常见于肾脏，而原发于肝脏的ALM则

更为少见，其中病理类型为肝上皮样血管平滑肌脂肪瘤

（hepatic epithelioid angiomyolipoma，HEALM）更为罕见，国

内外文献报道较为稀少。2004年 WHO 将上皮样血管平滑

肌瘤从ALM中单独归类，定义其为一种潜在具有恶性潜能

的间叶组织肿瘤。因HEALM病人无特征性临床表现，各类

辅助检查也缺乏特异性，故术前诊断困难，误诊率极高。现

报道华中科技大学同济医学院附属协和医院收治的 1 例
HEALM 病例，回顾其诊治过程，并结合国内外相关文献进

行复习，以期待提高对HEALM的诊治认识。

临 床 资 料

一、一般资料

病人：女性，53岁，因体检发现“肝占位性病变 14 d”于
2024年 6月 26日收入院。入院体检：全腹软，全身皮肤及巩

膜未见黄染，腹部未见胃肠型，无腹壁静脉曲张，腹部无压痛

及反跳痛，肝脾肋下未触及，墨菲征阴性，液波震颤（-），肝颈

静脉回流征（-），移动性浊音阴性，肝区无叩击痛，双下肢未

见明显凹陷性水肿。病人既往史无特殊；无外伤及手术史；

无酗酒、吸烟史。

二、诊治经过

病人在入院前曾至本院肝胆外科门诊就诊，先后行肝胆

CT、MRI检查，均考虑肝细胞癌可能，肝胆平扫+增强+三

维提示（图 1）：肝左叶体积小，门脉左支未见，肝S5可见长径

约 18 . 0 mm稍低密度结节，增强扫描动脉期明显强化，门脉

期强化减弱，延迟期略低于肝实质；腹腔及腹膜后未见明显

肿大淋巴结影。考虑：肝 S5异常强化小结节，小肝癌可能

性大。

门诊进一步完善肝脏早期肿瘤鉴别增强套餐（普美显） 
提示（图 2）：肝左外叶体积缩小，门脉左支未见明确显示，肝

S5 见结节状长 T1 稍长 T2 信号影，大小约 23. 0 mm×19. 0 
mm，磁共振弥散加权成像（DWI）呈明显弥散受限，增强扫

描动脉期明显强化，门脉期及延迟期强化减退，肝胆期呈低

信号；肝门和腹膜后未见肿大淋巴结。考虑：肝 S5占位，考

虑肿瘤性病变，疑肝细胞癌。
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病人为求进一步诊治，明确肝占位性质，住院后进一步

行影像学检查，肝胆超声提示肝 S5见一大小约 26. 8 mm×
17. 0 mm的不均低回声。经肘静脉注入SonoVue两次（均约

1. 8 mL），于 11 s进入造影动脉下，上述肝 S5不均低回声动

脉期可见快速高增强，门静脉呈等增强，延迟期呈低增强（图

3）。考虑：肝 S5不均低回声病灶，超声造影提示：动脉早期

呈快速高增强，延迟期消退，考虑肿瘤性病。

病人入院后完善术前实验室检查：甲胎蛋白 1. 8 μg/L，

血清异常凝血酶原（PIVKA-Ⅱ）为 18. 17 kAU/ L，均无异

常。乙型肝炎“两对半”：乙型肝炎表面抗原<0. 05 kU/L，

乙型肝炎表面抗体>1 000. 00 kU/L，乙型肝炎 e抗原 0. 426
（-） S/CO，乙型肝炎核心抗体 5. 90（+） S/CO。血常规、肝

肾功能、丙型肝炎抗体及凝血功能未见异常。

综合病人各项检查，入院初步诊断考虑：肝占位性病变，

肝细胞癌？住院期间经我院多学科疑难病例讨论分析认为，

病人为中年女性，无临床症状，无乙型肝炎病史，肿瘤血清标

志物（甲胎蛋白、PIVKA-Ⅱ）未见异常，CT、MRI 等辅助检

查多考虑肿瘤性病变待排查，小肝癌可能性大。会诊专家分

析：病人目前考虑肝 S5占位性病变，肿瘤病理不明，若考虑

肝细胞癌，中国肝癌分期（CNLC）Ⅰa期，术后根据病理，决

定是否进一步行综合治疗。术后综合分期较早，预后可，需

密切随访及后续综合治疗。因此，无明显手术禁忌证，病人

于 2024年 7月 1日行腹腔镜下肝部分切除术（荧光导航肝部

分切除术），术中探查可见肝脏呈明显脂肪肝表现，肝脏下缘

与结肠及网膜粘连，肝脏表面肿瘤不可见。术中超声探查可

见肝左叶S5区域低回声结节，边界尚清，大者约 2. 0 cm。病

人在术前已行肝功能储备，术中检测肿瘤病灶残留的吲哚菁

绿，在荧光导航下明确肿瘤边界，结合术中超声定位，行肝

S5部分切除。病灶顺利切除后送术中病理快检，快速检查

所见：（肝）肿瘤性病变，考虑HEALM可能，高分化肝细胞源

性肿瘤不能排除。最终诊断待常规病理检查。手术顺利，2 d
后常规病理结果显示，肉眼所见： 部分肝组织 11. 0 cm×4. 0 
cm×3. 0 cm，临床局部切开，切开处靠近切缘见 1. 2 cm×
1. 0 cm灰黄间褐界不清结节，结节距被膜 2. 0 cm，似有囊性

变；另见 0. 7 cm×0. 6 cm×0. 2 cm 灰黄坏死样物，余切面多

处切开未见明显结节。免疫组织化学染色示肿瘤细胞：

HMB45（+），MelanA（+），平滑肌肌动蛋白（SMA，+），

CD34（-），Desmin（灶+），S-100（-），PCK（-），Ki-67（LI：
5%）。病理诊断（图 4）：HEALM，周围肝组织脂肪变性。病

人术后恢复良好，于术后第 7天出院，进行临床随访，截至目

前病人随访一般情况良好，未见复发。

讨 论

肝 ALM 是一种罕见的肝脏间充质肿瘤，属于血管周围

上皮样细胞肿瘤家族，也称为血管周上皮样细胞肿瘤

图 1　病人肝胆 CT 平扫+增强检查结果　A. 平扫见肝 S5有一长径约 18. 0 mm 稍低密度影；B. 动脉期见病灶明显强

化；C. 门脉期病灶强化减弱；D. 延迟期可见病灶略低于肝实质　　图 2　病人肝脏早期肿瘤鉴别增强套餐（普美显）结

果　A. 肝S5见结节状长T1稍长T2信号影，大小约 23. 0 mm×19. 0 mm；B. 增强扫描动脉期病灶明显强化；C. 门脉期及

延迟期病灶强化减退；D. 肝胆期病灶呈低信号

图3　病人肝胆脏器超声结果　可见肝S5有一大小约 26. 8 mm×17. 0 mm的不均低回声，动脉期可见快速高增强（A），

门静脉呈等增强（B），延迟期呈低增强（C）
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（PEComas） ［1］。HEALM在临床上极为罕见，其病理组织学

特征不包含或仅含有极少量成熟脂肪组织，主要由上皮样细

胞组成，本质为良性，但存在恶性变的潜力［2］。尽管

HEAML 的形态学表现多样，但其免疫表型特征较为明确。

日本 Jimbo等［3］对比了肝和肾脏AML的病理特征，发现肝脏

AML更倾向于呈现上皮样外观。在肝脏肿瘤中，黑素细胞

标志物（HMB45和 Melan-A）的表达较为广泛，而肌肉标志

物（α -SMA 和 Desmin）的表达则较少。多项研究证实，

HEAML 通常表现为 HMB45（+）、Melan-A（+）、α-SMA
（+）的免疫组织化学特点［4］。因此，目前术后病理学和免疫

组织化学分析是确诊HEAML的主要依据。

HEAML 是一种具有潜在恶性转化可能性的间叶组织

肿瘤。近年来报道显示，部分HEAML病人术后可能发生远

处转移，但其生物学特征和机制尚不完全清楚，肿瘤生物学

和临床转归预后的深入理解需要大规模病例随访数据和进

一步的基础与临床研究支持。Bing等［5］运用免疫组织化学、

单链构象多态性和直接测序技术研究了一组上皮样血管平

滑肌脂肪瘤中 p53 的表达和基因突变情况，并将其与经典

AML进行了比较。研究结果显示，上皮样血管平滑肌脂肪

瘤中 p53 表达和突变更为显著，这可能导致其行为难以预

测。HEAML 的发病率较低，国内外对其报道不多，目前缺

乏明确的恶性诊断标准。2005年，Folpe 等［6］根据其病理组

织学特征提出了 PEComas 良恶性的三分法分类，即“良性”

“不确定恶性潜能”和“恶性”，评判标准包括肿瘤大小是否超

过 5 cm、是否有浸润性生长、细胞核异型性、肿瘤坏死及血管

浸润以及核分裂象≥1/50HPF。近年来，HEAML侵袭性行

为与临床预后的关系也备受关注，罗荣奎等［7］对 182例肝脏

AML 进行了临床病理回顾性分析，结果显示肿瘤大小≥10 
cm、多发病灶、侵犯汇管区、坏死、脉管内瘤栓、核分裂象和

瘤巨细胞可能与肿瘤的复发或转移相关。然而，肿瘤的浸润

性生长和细胞核异型性对于肿瘤的复发或转移影响不显著。

尽管如此，关于HEAML生物学行为和临床预后之间的关系

仍缺乏深入的研究。对其发病分子机制的理解仍存在空白，

需要更多的研究来阐明其机制。

本例病人为中年女性，无任何不适症状，无阳性腹部体

征，无肝炎等其他肝脏疾病病史，无肿瘤家族史，体检发现肝

占位性病变就诊，术前多种影像学检查均提示肝细胞癌可能

性大，然而，考虑到肿瘤标志物的阴性结果和缺乏肝细胞癌

高危因素，肝脏占位性病变的性质难以确立。多学科会诊后

决定进行手术以明确病理诊断，并进一步制定治疗方案。可

见HEAML术前诊断具有一定的挑战性，也很容易误诊为肝

细胞癌。

术前多模态影像学在 HEAML 诊断中具有显著的辅助

作用。Li等［8］通过对 113例病理证实为HEAML病人的磁共

振图像进行回顾性分析，并将其与病理结果进行对照，发现

在增强 MRI 上，T1加权成像（T1WI）显示低信号、T2加权成

像（T2WI）显示高信号及不均匀信号、DWI显示高信号、瘤内

缺少或减少脂肪成分、不均匀高增强、持续强化，以及瘤内血

管及外缘的表现有助于 HEAML 的准确诊断。韩伟等［9］总

结指出，HEAML 在超声造影中的特征为动脉期快速高增

强，门静脉期及延迟期则呈现缓慢消退的等增强模式。李健

等［10］的研究分析了多例被误诊为 HEAML 的病人的 CT 及

MRI表现，发现HEAML的典型影像学特征包括单发病灶、

清晰的边界、以“快进慢出”或“快进快出”强化方式为特征，

同时“早期引流静脉”和“迂曲血管征”也对其诊断具有辅助

意义。此外，核医学检测手段在HEAML的术前诊断中显示

出新的潜力。Zhu 等［11］的研究表明，正电子发射断层成像- 
CT（PET-CT）可能是诊断 PEComas 有效的工具，因为

PEComas 显示出显著的 68Ga-成纤维细胞激活蛋白抑制剂

（68Ga-FAPI）摄取和轻微的 18F- 氟脱氧葡萄糖（18F-FDG）活

性。Wang等［12］的对比分析显示，18F-FDG 在 PET-CT 上的

显著聚集对于区分 HEMAL与肝细胞癌在核医学显像方面

具有一定的诊断价值。近年来随着超声介入手段的不断发

展，为不明性质的肝占位术前诊断提供了新思考，但对于

HEAML报道较少，超声介入活检肝占位也受限于病灶的位

置、大小以及操作者的水平［13］。这些研究表明，多种影像学

技术结合病理学特征分析，对HEAML及其类似肿瘤的精确

诊断和治疗规划提供了重要的临床参考依据。

由于HEAML的组织学成分比例差异较大，其影像学表

现亦有显著差异，并且临床症状缺乏特异性，因此易于与多

种肝脏局部占位性病变相混淆。在诊断过程中，常需与肝细

胞癌、局灶性结节增生（focal nodular hyperplasia，FNH）、肝

腺瘤等进行鉴别。肝细胞癌通常伴有肝炎或肝硬化等病史，

甲胎蛋白常呈阳性，其影像学特征包括增强扫描呈现“快进

快出”现象和假包膜征等［14］。FNH 为一种罕见的肝脏良性

肿瘤，与 HEAML较难鉴别，多数病人无明显症状及特殊实

验室指标反应。李秀辉等［15］对 41例 FNH 进行的影像学回

顾性研究表明，可通过观察到星状瘢痕组织来区分典型和非

典型FNH。典型FNH在增强后的动脉期表现为明显强化，

且与周围肝组织分界清晰，门脉期显示强化程度不同程度地

降低，延迟期则呈现裂隙状或星芒状强化的中央瘢痕。非典

型 FNH 则可能缺乏中央瘢痕，并伴有假包膜、坏死、出血及

脂肪变性等表现，容易与 HEAML混淆。此外，还需与肝腺

瘤、肝血管瘤等进行鉴别，诊断时应综合考虑病人病史、实验

室检查及特征性影像学变化。

综上所述，HEAML作为AML的罕见亚型，通常表现为

图 4　病人肝部分切除术后病检结果提示为肝上皮样血管

平滑肌脂肪瘤　A. 镜下可见弥漫生长的肿瘤细胞（苏木精-

伊红染色，×40）；B. 肿瘤细胞呈上皮样，胞质嗜酸性，其中

可见少量脂肪组织（苏木精-伊红染色，×200）
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病人无相关肝病史，临床症状和体征缺乏特异性，肿瘤标志

物检验结果也常无明显异常。HEAML 上皮样特异性组织

学改变导致影像学检查缺乏特征性表现，因此在临床实践中

易被误诊。目前，根治性手术切除被视为主要治疗手段，确

诊常依赖于术后病理及免疫组织化学分析，其他治疗如微波

消融、放化疗等可能在未来会有更多研究。
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