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　　肝间叶错构瘤（ｍｅｓｅｎｃｈｙｍａｌｈａｍａｒｔｏｍａｏｆｌｉｖ
ｅｒ，ＭＨＬ）是一种较为少见的肝脏良性肿瘤，多见于
婴幼儿，平均发病年龄（１５±３）月，约８５％出现在
２岁以内，男性多于女性，成人极为罕见，临床多表
现为腹部无症状性肿物［１］。间叶错构瘤有一定的

影像学特征性，但发生在肝区的巨大间叶错构瘤较

少见，在与巨大肝囊肿、肝包虫病、囊性肝母细胞

瘤、未分化胚胎性肉瘤、囊性畸胎瘤等肝区及周围

囊实性病变的鉴别诊断中均较困难［２，３］，目前国内

报道病例较少，现报告１例。

１　临床资料

患者，男，８月，因家长发现其右大腿包块 ２
月，于２０１０年１月就诊，体检时发现患儿右侧腹部
较膨隆，扪及约１１ｃｍ×１０ｃｍ×８ｃｍ的包块，活动
差，张力高，质中偏硬，腹壁未见静脉曲张，肝脾触

诊不满意。实验室检查：甲胎蛋白（ＡＦＰ）９３μｇ／
Ｌ［４］。Ｂ超提示上腹部偏右侧见一巨大囊性占位，

内有分隔，囊内液较黏稠，病变位于右肾前方，紧贴

第一肝门，将右肾向下后方推移。初步诊断上腹部

巨大囊性占位，大网膜囊肿或肠系膜囊肿。行 ＣＴ
检查发现右腹部有一巨大囊性占位，大小约１１ｃｍ
×９６ｃｍ×１１ｃｍ，ＣＴ值约１１～１７Ｈｕ，边界清楚，
病变与肝脏关系密切，周围肝实质明显受压，右肾、

胰腺及周围肠管均受不同程度挤压移位。ＣＴ增强
后囊内病变无明显强化，其内分隔可见强化（图

１ａ）；ＣＴＡ示肝血管受压，走行在肿瘤周围，与病变
无直接联系（图１ｂ、图１ｃ）。ＣＴ诊断考虑肝脏囊性
占位可能性较大，不排除大网膜囊肿及肠系膜囊

肿。术中见肝右叶有一大小约 ２０ｃｍ×１５ｃｍ×
１０ｃｍ包块，包块表面光滑，肝右叶为肿瘤占据，无
正常肝组织，肿瘤向腹腔内膨胀性生长至盆腔，内

有陈旧性出血，其内壁呈网状分隔，包膜基本完整。

病理检查可见纤维组织增生，部分穿插于肝组织

中，其间大量增生血管和淋巴管，可见发育落后和

发育良好的胆小管，病理诊断为肝间叶错构瘤（图

２）。

注：ａ．ＣＴ增强；ｂ．ＣＴ冠状位三维重建图；ｃ．ＣＴ矢状位三维重建图。

图１　肝右叶巨大囊性占位影像学表现
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图２　肝右叶巨大囊性占位组织（ＨＥ）
Ｆｉｇ．２　Ａｇｉａｎｔｃｙｓｔｉｃｌｅｓｉｏｎｉｎｒｉｇｈｔｌｏｂｅｏｆｌｉｖｅｒ（ＨＥ）

２　讨论

ＭＨＬ来源于中胚层细胞，主要由分化成熟但
排列紊乱的间叶组织、胆管、淋巴管、毛细血管网和

肝细胞组成，常发生在头、颈、脾、胰、肺及肝内［５］。

儿童肝间叶错构瘤影像学表现多样，Ｂ超可见多房
分隔的囊性肿块，大小不一，也可为单一囊性肿块，

偶见囊内有回声的物质是继发出血的表现。ＣＴ平
扫见境界清楚的多房性囊性肿块，不同厚度的分隔

呈软组织密度，囊内壁一般较光滑整齐，也有极少

数表现为实性成分为主。通常 ＣＴ增强扫描时肿
块的实性部分（包括间隔）强化，囊腔内成分多无

明显强化。如果囊肿内伴有继发出血，延迟扫描后

囊肿内可以出现微弱强化。本例 ＣＴ增强囊内未
见明显强化，而囊内间隔明显强化。ＭＨＬ虽有一
定的影像学特征性，但在与肝区及其周围囊性病

变的鉴别诊断中有一定困难，只有对本病有充分认

识才能准确诊断。本例肝右叶间叶错构瘤形态巨

大，几乎占据肝右叶大部分，对残留的肝右叶组织

及周围组织器官均形成明显推压，影像定位困难，

只有充分结合 ＣＴ增强、ＣＴＡ、ＣＴ三维重建等多种
影像学检查结果和对 ＭＨＬ的认识，才做出正确诊
断［６～８］，且手术后得到病理确认。
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