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摘要:[目的]探讨肝脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤(HEAML)的临床、CT及 MR影像征象,以提高 HEAML诊

断准确性。[方法]回顾性分析9例经病理证实的 HEAML临床及影像学征象。CT检查5例,MR检查4例。同

时,收集30例经病理证实的肝细胞癌(HCC),分析2组患者临床及影像学表现,并行χ2 检验,差异有统计学意义

(P<0.05)的特征纳入logistic回归分析,采用受试者工作特征曲线(ROC曲线)分析这些特征对鉴别 HEAML与

HCC的效能。结果9例 HEAML中8例为女性、1例为男性,AFP均为阴性,病灶均为单发,平扫呈稍低密度或稍

长 T1稍长 T2信号(8/9),增强扫描呈“快进快出”(6/9)表现,可见中心血管征(6/9)及静脉早显(5/9);统计结果显

示:性别、AFP水平、中心血管征及静脉早显有统计学差异(P<0.05);联合上述4项指标行回归分析,并采用 ROC
曲线评估其鉴别 HEAML与 HCC的效能,其 AUC为0.969,敏感度和特异度分别是77.8%、100%,具有较高诊断

价值。[结论]患者性别、AFP水平、中心血管征及静脉早显等临床、影像征象有助于 HEAML与 HCC的鉴别诊

断。当患者为女性、AFP阴性、具有中心血管征和静脉早显时,提示 HEAML可能性较大。
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Abstract:[Objective]Toinvestigatetheclinicalandimagingfeaturesofhepaticepithelioidangiomyoli-
poma(HEAML)inordertoimprovethediagnosticaccuracy.[Methods]Theclinicalandimagingfeaturesof
9casesofhepaticepithelioidangiomyolipomaconfirmedbypathologywereretrospectivelyanalyzed.5cases
wereexaminedbyCTand4casesbyMR.Chi-squaretestwasappliedbetween9casesofHEAMLand30
casesofHCCconfirmedbypathology.LogisticregressionanalysiswasperformedandReceiveroperating
characteristics(ROCcurve)wasusedtoanalyzetheefficacyofclinicalandimagingfeaturesindifferentia-
tingHEAMLfromHCC.[Results]9patientsofHEAMLweremostlyfemale(8/9),AFPnegative(9/9),all
single,withslightlylowerdensityorslightlylongerT1slightlylongerT2signal(8/9),"fastforwardand
fastout"(6/9)performance,intra-tumoralvessels(6/9)andearlydrainingveins(5/9)canbepositive;The
statisticalresultsshowedthatgender,AFPlevel,intra-tumoralvesselsandearlydrainingveinswerestatis-
ticallysignificant(P<0.05).Theregressionanalysiswasappliedbythecombinationoftheabovefourin-
dicators,andtheROCcurvewasusedtoevaluatetheefficacyindifferentiatingHEAMLfrom HCC.The
AUCwas0.969,andthesensitivityandspecificitywere77.8% and100%respectively.[Conclusion]The
gender,AFPlevel,intra-tumoralvesselsandearlydrainingveinscouldfacilitatethediagnosisanddifferen-
tialdiagnosisofHEAML.Whenthepatientisfemale,AFPisnegative,intra-tumoralvesselsandearlydrai-
ningveinsarepositive,itismorelikelytobeHEAML.
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　　肝脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤(hepaticepithe-
lioidangiomyolipoma,HEAML)发病率低,临床少

见,特别是缺乏脂肪成分的病灶更罕见,影像上与肝

脏原发富血供肿瘤难以鉴别,术前易误诊为肝细胞

癌(hepaticcellcarcinoma,HCC)、腺瘤等[1]。本文

回顾性搜集9例有完整临床、影像资料且经病理证

实的肝脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤,分析其临床及

影像征象,并与30例经病理证实的肝细胞癌行对比

研究,以提高 HEAML术前诊断准确率。

1　资料与方法

1.1　一般资料

回顾性搜集2015~2018年我院13例经手术病

理证实的肝脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤患者,排除

术前影像资料不全4例,共9例有本院术前影像资

料的患者入组本研究。9例患者中男1例,女8例;
年龄24~65岁、平均44岁;6例无临床症状,经体

检发现肝脏占位性病变,3例因腹胀不适就诊。9例

中2例既往有乙肝病史,所有患者肝功能均正常,肿
瘤标志物均为阴性。9例 HEAML患者中5例行

CT检查,其中4例行上腹部平扫及增强检查,2例

同时行肝动脉CTA或门静脉、肝静脉CTV 检查,1
例行肝动脉 CTA 及门静脉、肝静脉 CTV 检查。4
例行磁共振平扫及增强检查,1例同时行 DSA 检

查。另搜集2017~2018年我院30例经手术病理证

实肝细胞癌患者,男26例,女4例,男女比例6.5：

1;年龄33~78岁,平均56岁。术前均行肝脏 MR
平扫及普美显增强检查,其中16例同时行术前 CT
平扫及增强检查。

1.2　方法

1.2.1　CT扫描方法及参数　检査前患者禁食6~
8h,采用128排 CT 机行平扫及三期增强扫描,注
射对比剂后20~25s、60~65s、90~120s分别行

动脉期、门静脉期及平衡期扫描。扫描参数:管电压

120kV,管 电 流 230~260 mAs,准 直 器 宽 度

0.625mm,螺距自动匹配,图像层厚、层间距1.5mm。
对比剂为优维显(300mgl/mL),采用高压注射器注

射,流速2.5~3.5mL/s,剂量80~100mL。

1.2.2　MR扫描方法及参数　采用3.0TMRI机

进行仰卧位扫描,范围自横膈至骨盆入口水平。扫

描序列包括:①T1加权成像(T1 WI):TR:400~
600ms,TE:5~30ms;②T2加权成像(T2 WI):

TR:1500~2000ms,TE:80~150ms;③横断面脂

肪抑制成像:矩阵256×256,采集次数2~3次,图

像层厚3.0~5.0mm;④弥散加权成像(diffusion
weightedimaging,DWI)采用b值0及800;⑤增强

采用快速扰相梯度回波脂肪抑制 T1WI,每次屏气

16~20s,连续多次屏气完成动态扫描;对比剂为

Gd-EOB-DTPA,剂量0.1mmol/kg,经肘静脉注射。

1.3　影像学评价

影像资料传至PACS系统,由2位经验丰富的

影像诊断医师独立阅片并记录病灶信息,观察内容

包括病灶数目、部位、形态、大小、边界及信号/密度

特点,动态增强的强化特征、周边结构的改变,腹腔

有无积液及肿大淋巴结等,意见不一致时,2人共同

阅片达成一致意见,记录数据结果并取其平均值。

1.4　病理及免疫组化

标本均常规固定、包埋,连续切片后分别行 HE
染色及免疫组织化学染色。免疫组织化学检测抗体

包括 HMB45、Mela-A、SMA、Ki67、S-100、Vimen-
tin、H-caldesmon、Desmin、CD68、CD34等。由2名

病理科医师回顾性分析所有病理切片,最后得出结

论。

1.5　统计学处理

应用SPSS22.0统计软件对资料进行统计学处

理,对计数资料采用%进行描述,组间比较采用χ2

检验或Fisher精确概率法,检验水准α=0.05。将

差异有统计学意义(P<0.05)的特征纳入logistic
回归分析,采用受试者工作特征曲线(receiveroper-
atingcharacteristic,ROC曲线)分析这些特征对鉴

别 HEAML与 HCC的效能,以ROC曲线下面积在

0.5~0.7之间表示诊断价值较低,在0.7~0.9之

间表示诊断价值中等,0.9以上表示诊断价值较高。

2　结果

2.1　HEAML影像学及病理表现

9例 均 为 单 发 病 灶;肿 瘤 位 于 肝 右 叶 7 例

(77.78%)、肝左叶2例(22.22%);最大径约1.5~
17.3cm,其中有2例病灶最大径大于10cm;病灶

均呈圆形或椭圆形,边界清晰。1例(1/9)CT 平扫

大部呈脂肪密度,增强扫描脂肪成分未见强化,病灶

内血管可见强化,强化程度与邻近血管大致相仿。
其余8例(8/9)仅含有少量或不含脂肪密度或信号,
其中4例 CT 平扫呈不均匀软组织密度,4例 MR
平扫病灶呈稍长 T1稍长 T2信号,均未见明显出血

或钙化。增强扫描8例动脉期显著不均匀强化,6
例门脉期至平衡期病灶强化程度较周围正常肝实质

低,2例强化程度等于或高于周围肝脏实质(见图1、
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图2)。9例病灶均与临近肝动脉分支、门静脉或肝

静脉属支毗邻,部分分界不清,其中6例病灶内可见

迂曲紊乱血管影,5例肝静脉或门静脉属支早显,9
例均未见门脉栓子形成(见表1)。

9例患者中6例术前诊断为肝细胞癌,1例诊断

为腺瘤,2 例诊断为血管平滑肌脂肪瘤,误诊率

77.8%。初诊为血管平滑肌脂肪瘤的2例患者中1
例CT平扫示病灶大部呈脂肪密度,另一例磁共振

T1WI压脂序列病灶信号不均匀减低,T1WI反相

位信号较同相位信号亦不均匀减低,提示病灶内含

有成熟脂肪组织。

9例患者均行肝段或肝叶切除术,由病理证实

为上皮样血管平滑肌脂肪瘤,免疫分型:HMB45(部
分+~+)9例,MelanA(部分+~+)9例,SMA
(灶状+~+)8例(如图3),其中8例术后随访3~

32个月均未见明显复发或转移征象。

2.2　HEAML与 HCC临床和影像征象的统计学

分析结果

分别对 HEAML、HCC的各项临床及影像征象

行卡方检验或 Fisher精确概率法,结果显示性别、

AFP、中心血管征及静脉早显有统计学差异(P<
0.05),见表2。

联合性别、AFP、中心血管征及静脉早显行lo-
gistic回归分析,并采用ROC曲线评估其鉴别 HE-
MAL与 HCC的诊断效能(AUC),结果显示:AUC
为0.969,敏感度和特异度分别是77.8%、100%,其

95%的可信区间为(0.914,1.000),具有较高的鉴别

诊断价值(如表3、图4)。当患者为女性、AFP阴

性、具有中心血管征和静脉早显时,提示 HEMAL
可能性较大。

A:MR平扫病灶呈稍长 T1信号;B:动脉期病灶明显强化;C:动脉期门静脉早显(箭头);D:门脉期病灶廓清;E:平

衡期病灶信号低于临近肝脏实质,呈“快进快出”强化方式;F:DSA图像示病灶内可见迂曲血管影(短箭),并可见肝

静脉早显(箭头)。

图1　肝右叶上皮样血管平滑肌脂肪瘤 MR及 DSA图像

A:平扫病灶呈稍低密度影;B:动脉期病灶明显强化;C:门脉期病灶较临近肝脏实质密度稍高;D:平衡期病灶呈等

密度。

图2　肝右叶上皮样血管平滑肌脂肪瘤CT图像
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表1　9例 HEAML患者临床及影像征象

序号 性别 检查

影像学表现

部位 大小/cm CT密度或 MR信号
非环状动脉

期高强化

非周边

流出

假包

膜征

中心血

管征

静脉

早显

1 女 CT 肝左内叶 16.3×11.9×17.3
大部呈脂肪密度,少许软组

织密度影
(-) (-) (-) (+) (+)

2 女 CT 肝左内叶 11.7×7.2×8.9 软组织密度(20~51Hu) (+) (+) (-) (+) (+)

3 女 CT 肝右后叶 6.8×5.8×5.9 软组织密度(36~48Hu) (+) (+) (+) (+) (+)

4 女 CT 肝右前叶 6.0×5.2×5.6 软组织密度(26~39Hu) (+) (-) (+) (-) (-)

5 女 CT 肝右后叶 4.3×3.8×5.1 软组织密度(38~44Hu) (+) (-) (+) (-) (-)

6 女 MR 肝右前叶 1.5×1.3×1.2

长 T1稍长 T2信号,DWI弥

散受限,反相位及 T1 WI压

脂序列信号不减低

(+) (+) (+) (-) (-)

7 男 MR 肝右前/后叶 5.1×5.1×4.8

等长 T1长 T2信号,DWI未

见弥 散 受 限,反 相 位 及 T1
WI压脂信号不均匀减低

(+) (+) (-) (+) (-)

8 女 MR 肝右后叶 4.6×3.0×6.2

长 T1稍长 T2信号,DWI弥

散受限,反相位及 T1 WI压

脂信号不减低

(+) (+) (-) (+) (+)

9 女 MR 肝右前叶 1.7×1.6×1.6

长 T1稍长 T2信号,DWI弥

散受限,反相位及 T1 WI压

脂信号不减低

(+) (+) (+) (+) (+)

A:肿瘤细胞呈上皮样形态,弥漫巢状分布,胞浆丰富,透亮(苏木精-伊红×100);B:HMB45(+);C:MelanA(+)。

图3　肝脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤病理图像

表2　HEAML组与 HCC组患者的临床和影像征象 例

项目
HAML组

(n=9)
HCC组

(n=30) P 项目
HAML组

(n=9)
HCC组

(n=30) P

性别 女性 8 4 <0.001 中心血管征 阴性 3 23 0.039
男性 1 26 阳性 6 7

非环状动脉期高强化 阴性 1 9 0.400 静脉早显 阴性 4 30 <0.001
阳性 8 21 阳性 5 0

非周边流出 阴性 3 12 1.000 门静脉栓子 阴性 9 25 0.318
阳性 6 18 阳性 0 5

假包膜 阴性 4 22 0.129 AFP 阴性 9 12 0.002
阳性 5 8 阳性 0 18
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表3　HEAML临床和影像征象赋值

因素 变量名 赋值说明

性别 X1 男性=0;女性=1

中心血管征 X2 阴性=0;阳性=1

静脉早显 X3 阴性=0;阳性=1

AFP X4 阳性=0;阴性=1

图4　性别、AFP、中心血管征及静脉早显行

logistic回归分析的 ROC曲线

3　讨论

3.1　肝脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤定义

HEMAL是血管平滑肌脂肪瘤罕见的类型,属
于PEComes家族。PEComes家族是指含有血管周

细胞的间叶源性肿瘤,包括肝脏和肾脏的血管平滑

肌脂肪瘤(AML)、淋巴管肌瘤病、肺透明细胞“糖”
瘤,肝镰状韧带、圆韧带透明细胞肌黑色素瘤,其共

同特点是肿瘤细胞免疫组织化学表达黑色素瘤特异

性标记,同时不同程度表达肌源性标记[2-3]。

Tsui等[4]报道并总结30例 AML病理分型及

特点:(1)经典型;(2)肌瘤样型①上皮样型,②梭形

细胞型,③中间细胞型,④嗜酸细胞型,⑤多形细胞

型;(3)脂肪瘤样型;(4)血管瘤样型。上皮样亚型组

织形态学特点为上皮样肿瘤细胞不规则片状或结节

状排列,圆形、多边形或短梭形,袖套样围绕扩张血

管生长,胞质丰富、淡嗜伊红色,部分肿瘤细胞质可

透明,核大、居中或偏位,圆形或卵圆形,染色质细,
核仁明显,但核分裂象罕见,有时还可见单核、双核

或多核的瘤巨细胞。经典型成分常缺乏,但广泛取

材局部区域仍可发现有助于疾病确诊的经典型成

分。有的病例肿瘤间质内还可见不同程度的散在淋

巴细胞、浆细胞、嗜酸性粒细胞等炎症细胞浸润现

象[2-5]。HEAML以增生的上皮样细胞为主,部分

伴有异常厚壁血管,可含有少量或不含成熟脂肪组

织[6]。

3.2　HEAML 的临床特征和影像征象及其鉴别

诊断

临床特征:HEAML多见于中青年女性,本组9
例中8例为女性,平均年龄44岁,与既往报道基本

一致[2,7]。多因体检或其他疾病就诊时偶然发现,
少数病例可伴有腹胀、腹部不适等临床症状,可能因

为肿瘤体积太大压迫临近结构所致。
病变部位:HEAML的好发部位各研究报道不

一[7],可能与样本量较少有关。本研究中2例位于

肝左内叶、7例位于肝右叶,以肝右叶多发。
病灶大小及数目:既往研究显示肿瘤长径大于

5cm 患者常伴有腹痛、发热、体重减轻和排便习惯

改变[6],本组病例中长径最小1.5cm、最大17.3
cm,7例长径>5cm、其中2例患者伴腹部不适。此

外,有学者认为肿瘤长径>5cm 是恶变危险因素之

一[8],本组病例随访3~32个月未见明显复发与转

移征象。HEAML多数为单发,少数可多发[7],本
组9例均为单发病灶。

病变密度或信号特征:本组病例 CT平扫呈稍

低密度,MR呈稍长 T1稍长 T2信号,未见明显钙

化与出血征象,与既往报道基本一致[7]。其中1例

CT平扫见较多成熟脂肪组织,1例 MR压脂T1WI
及同、反相位图像提示病灶内含有成熟脂肪组织并

伴有不同程度脂肪变性。上述2例术前均能据此诊

断为肝脏血管平滑肌脂肪瘤,余7例均误诊为肝细

胞癌或腺瘤,病灶内成熟脂肪组织对正确诊断本病

起着至关重要的作用。
鉴别诊断:HEAML与 HCC影像学表现极为

相似,均可表现为动脉期显著强化、门脉或平衡期廓

清(即“快进快出”表现)、动静脉瘘等征象,本组中有

6例 HEAML表现为“快进快出”,误诊为 HCC,误
诊率 高 达 66.7%。HEAML 大 部 分 为 良 性,而

HCC为恶性肿瘤,2者临床治疗方案及预后大相径

庭,因此治疗前能否明确诊断尤为重要。

HEAML“快进快出”强化方式的病理基础是由

于病灶周边及内部有较多的异常血管。由于肿瘤含

较丰富不同程度扩张、扭曲的血管,且周边供血动脉

增多增粗,因此动脉期强化明显,门脉期和平衡期廓

清呈相对较低信号/密度[6-7]。本组中除6例表现为

“快进快出”外,还有2例表现为门脉期和平衡期呈

相对较高信号/密度,是由于病灶内含丰富的窦隙状

薄壁分隔微血管网导致造影剂滞留所致[6-7]。但是,
当动脉期明显强化、门脉期和平衡期呈相对高于正
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常肝组织信号/密度时,与腺瘤鉴别有时较困难。
既往研究认为中心血管征和静脉早显是 PE-

Come增强扫描的特征性表现[1],分别表现为增强

扫描病灶内见粗大血管影及动脉期静脉早显。本组

病例中有6例可见中心血管征(6/9),5例可见静脉

早显(5/9),其中1例动脉期同时可见肝静脉及门静

脉属支早显。本研究结果显示中心血管征、静脉早

显的影像表现,结合患者性别、AFP 水平对鉴别

HEAML与 HCC 有一定价值。若 患 者 为 女 性,

AFP阴性,病灶内见到中心血管征及静脉早显时,
即使病灶内不含脂肪组织,也提示 HEAML可能。
反之,HCC好发于男性,AFP有不同程度升高,平
扫不含有成熟脂肪组织,中心血管征及静脉早显出

现率低。肝脏腺瘤好发于女性,多有口服避孕药病

史,腺瘤 易 出 血、坏 死,无 中 心 血 管 征 有 助 于 与

HEAML鉴别。
综上所述,肝脏上皮样血管平滑肌脂肪瘤与肝

细胞癌影像表现相似,难以准确鉴别,当患者为女

性、AFP阴性、具有中心血管征及静脉早显等临床

影像特征时有助于 HEAML的诊断与鉴别诊断。
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