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超声诊断肝脏间叶错构瘤 1例并文献复习
宋 洁通讯作者  王 妍  李晓豫  魏 芳

（昆明市第一人民医院超声科 ， 云南 昆明 650011）
【摘要】目的 :探讨肝脏间叶错构瘤的超声图像特点。方法 :分析 1例肝脏间叶错构瘤的二维声像图、CDFI 表现、手

术记录及病理诊断 ，同时对该疾病的流行病学特点、发病机制、病理学特点、影像诊断及鉴别诊断进行了文献复习。结果 :
肝脏间叶错构瘤的超声表现为多房囊性或囊实性肿块 ，边界清晰；CDFI 示囊实性肿块实性成分内可探及较丰富血流信号。

结论 :肝脏间叶错构瘤的超声表现具有特征性 ，确诊需依靠病理诊断 ，以根治性手术切除为治疗首选。
【关键词】超声；间叶错构瘤；肝脏
【中图分类号】R445.1        【文献标识码】B        【文章编号】1672-3783（2022）07-19-270-03
患儿女 ，2 岁 2 月 ， 父母代诉因患儿腹部较前明显增大 ，

但患儿未诉任何不适 ， 饮食、睡眠、玩耍无任何异常 ， 遂至
我院就诊。在体格检查时发现患儿腹部膨隆，未及包块，移
动性浊音阳性。
超声所见 ： 腹腔内见一巨大分房囊实性包块（图 1），

上界至剑突 ， 下界至盆腔 ， 左右界至腋前线 ， 液性成分透声
差 ， 内见条状强回声光带分隔 ， 边界清晰 ， 包膜完整 ， 壁厚约
1.1cm-1.3cm。受包块推挤 ， 肝左叶未显示 ， 右叶显示部分未
见明显异常。CDFI、PW示 ： 腹腔包块壁见少许点条状血流
信号（图 2）。超声诊断 ： 腹腔内巨大囊实性包块 ， 性质与
来源待定 ， 间叶组织来源可能。
腹部CT平扫+增强提示：肝脏巨大囊性病变，寄生虫性？

感染性 ？肿瘤性不能排外。
肿瘤标志物：AFP： 83.65ng/ml，CA19-9： 180.30IU/ml，升高；

SCC、CA125 、CA72-4、CEA 正常范围。

图 1腹腔内见一巨大分房囊实性包块 ， 液性成分透声差 ，
内见条状强回声光带分隔

手术记录 ： 术中见肝左叶巨大占位性病变 ， 有波动感 ，
大小约 15X10cm， 与周围组织脏器无明显粘连。注射器穿刺
包块比较薄弱处 ， 共抽吸出淡黄色透明液体约 500m1。术中
超声探查右肝、门静脉主干、右支、下腔静脉均未见异常 ，
遂行左半肝切除。
病理 ： 肿块中央呈囊性 ， 切面灰白灰红实性。镜下 ： 肿

瘤由大小不一的小叶状结构构成 ， 小叶内见增生的胆管 ， 血
管及疏松水肿 ， 粘液变性的纤维结缔组织 ， 病理诊断 ：（肝左
叶）间叶错构瘤（图 3）。
讨论 ： 错构瘤并非真正的肿瘤，而是一种介于畸形和肿

瘤之间的病变，这一病名最早是由 albrech 在 1904 年提出来
的，可将其归属于一种良性肿瘤样病变，该病可出现在脾、肝、
脑、肺、皮肤等处，依据发病部位不同所累及器官也会不同，

通讯作者 ： 宋洁（1977.11-）女 ， 硕士 ， 汉族 ， 云南昆明人 ，
主任医师 ， 研究方向 ： 腹部超声。

瘤体可以随着人体发育而缓慢生长，但其生长是有限度的，
往往在增大到一定程度就会停止。1956 年 Edmondson 发现
生长在肝脏内的错构瘤有特殊的病理特点 ， 命名为肝脏间叶
错构瘤 （mesenchymal hamartoma of the liver，MHL），其主要发
病人群为＜ 2岁的婴幼儿（平均为 12-16 个月），但不同年
龄段病例均有报告，该病的发生率约占到儿童肝脏肿瘤的8%
左右，男孩的发病率要稍微多于女孩。目前对于MHL 的发
病机制尚未明确，有些研究认为其是门静脉区结缔组织的发
育畸形，有些研究则发现MHL有染色体19 q13.4位点的异位，
认为其是真性肿瘤，尽管各种调查研究所呈现出的结果不一
致，但可以肯定MHL 是一种良性病变 [1]。MHL 大体标本常
为单发孤立性 ， 肝脏各叶均可，通常出现在肝右叶，约占到
75% 左右，靠近边缘，表面凹凸不平呈现出结节状，其中
20%左右的患者有蒂，边界清楚 ， 最大者可达 30cm[2-3]。
1 MHL 流行病学特点

MHL 来源于间叶组织，是一种较为罕见的肝脏良性肿
瘤，以往被人们称之为胆管纤维腺瘤、海绵状淋巴管瘤样瘤、
囊性间叶性错构瘤等，该病发生率占到儿童肝脏良性肿瘤的
18%-29%，是仅次于肝血管瘤，其中 55%的 MHL 患者出现
1岁以下婴幼儿中，85%患者出现在 2岁以下婴幼儿中，男
孩和女孩的占比为3：2，成人中也有相关病例，但仅占少数，
整理相关文献资料显示既往共有 31 例 MHL 成人患者，以女
性为多数，其中年龄最小、最大分别为 19 岁、69 岁。
2 临床特征

MHL 在发病初期是没有任何临床症状的，很难为患者
和家属发现，随着病情的持续发展，可在右上腹部出现无痛
性包块，在就诊前 2到 3个月肿瘤的增长速度较快，可以看
到明显的腹部隆起，用手进行触摸可以感受到质地较硬的肿
块，婴幼儿会因腹部饱胀不适而出现哭闹现象，当肿瘤增大
到一定程度，会对胃部、肠道等产生压迫作用，致使患儿出
现恶心呕吐（呕吐物为胃内容物）、食欲减退、便秘等消化
道症状，如果包块压迫到膈肌，还会出现呼吸困难、呼吸费
力等现象，需要通过张嘴抬肩或者坐着呼吸来缓解，严重时
婴幼儿可能出现呼吸微弱、脸色发青的情况，若未予以及时
治疗干预，还可能引起黄疸、呼吸窘迫综合症、营养不良等
并发症，影响婴幼儿的生长发育，甚至危及患儿的生命安全。
在MHL 患儿就诊时医生将通过体格检查来初步判断患

者腹部是否有包块、包块大小、活动度、软硬度，之后会应
用血液生化检查来辅助诊断患儿肝脏功能有无受损，通常
MHL患儿肝功能无异常，血清甲胎蛋白（AFP）部分可升高（正
常值＜ng/L，患儿多＜300ng/L，升高于实性成分多少有关），
癌胚抗原小幅度升高。因MHL 肿块较大且生长速度加快，
在临床诊断的时候很容易同恶性畸胎瘤、肝腺瘤、肝母细胞
瘤等恶性肿瘤相互混淆，而影响患儿临床治疗效果。
在本次病例中患儿为 2岁 2月女孩，父母代诉因患儿腹
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部较前明显增大故而来院就诊，在体格检查时发现患儿腹部
膨隆，未及包块，移动性浊音阳性，为寻求进一步诊断，遂
对患儿行超声、腹部CT平扫+增强检查、肿瘤标志物检查等，
AFP： 83.65ng/ml，CA19-9： 180.30IU/ml， 升高；SCC、CA125 、
CA72-4、CEA 正常范围，均符合MHL 临床特征，但定性诊
断较为困难，仍需要依靠病理检查来对患儿的病情予以明确
诊断。患儿病理诊断结果显示为肿块中央呈囊性 ， 切面灰白
灰红实性。镜下可见肿瘤由大小不一的小叶状结构构成 ， 小
叶内见增生的胆管 ， 血管及疏松水肿 ， 粘液变性的纤维结缔
组织 ， 病理诊断为（肝左叶）间叶错构瘤。

图 2 包块壁见少许点条状血流信号
3 病理学特点

依据MHL 的组织来源不同，可将其分为四大类：内胚
层性、中胚层性、内中外胚层性和混合性错构瘤，实质性、
囊性是该病在病理上的两大分类，前者起源于肝细胞及间质，
存在大量脂肪、纤维组织、黏液、血管，后者为血管性、淋
巴血管性和胆管错构瘤。MHL 通常为多房囊性病变（85%
以上）， 以单发为主，亦有多发的报道，生长于正常肝实质（大
部分），少数可见病灶突出于肝脏表面，囊腔含有稀薄的液
体或胶冻样物，囊内液体清亮或黏稠，为疏松组织和黏液样
组织分隔，在间叶组织内含有扭曲的肝组织岛、胆道、血管，
无真正的包膜，不规则边缘，呈假包膜样结构。 

图 3 镜下 : 肿瘤由大小不一的小叶状结构构成 ， 小叶内
见增生的胆管 ， 血管及疏松水肿 ， 粘液变性的纤维结缔组织
5 诊断及鉴别诊断
4发病机制及分子遗传学特点

研究至今对于MHL 的发病机制仍未揭晓，既往研究中
有学者认为MHL 是由于胆管梗阻、胚胎间质发育异常、局
部缺血等引起。Shintaku M 学者的研究中发现肝组织中的星
形细胞，同肿瘤中梭形细胞的免疫表型、形态特征、分布特
点有相同之处，认为是来源于肝脏星形细胞的肿瘤；随着研
究的继续，发现MHL 存在染色体 19q13.4 易位，推断这一
基因片段影响着肿瘤的发生、发展。MHL 在极少数情况下

可发生恶变，过往报告病例中有与未分化肉瘤共同存在的患
者，还存在相似的 19q13.4 染色体畸变，因此推断MHL 为
未分化肉瘤的先驱病变 [4]。
（1）MHL 的 CT 表现 ：
①肿瘤体积较大 ， 从数厘米至数十厘米，既往报告中

显示最大径为 30 厘米，可于肝脏任一部分发生，肝右叶、
肝右叶的发生率各为 75%、22%，较少发现双肝叶病变；
②MHL影像特征为多房囊实性改变，和病理学特点相一致，
平扫：低密度肿块，内部混有蜂窝状水样密度区及斑条状软
组织密度影，大多边界清晰，病例中较为多见的是囊实混合
型改变，囊腔内液体，于术后病理检查中为水样密度区，间
叶组织：软组织密度影及分隔；③呈现出大小不一囊腔，现
状上有类圆形、不规则形等多种形态，光整囊腔内壁，未见
壁结节；实性型，密度不均，内见多发条状低密度；④增强
后囊性部分无强化 ， 实性部分及分隔早期可见轻中度强化 ，
延迟期连续扫描显示分隔处强化部分逐渐消退 [5-6]。
（2）MHL 超声表现：王晓曼等将MHL 囊实性表现分

为 3种类型 ：
①蜂窝状囊腔 ， 囊腔大小不等 ， 囊间分隔薄厚不均 ， 除

去分隔，无明显实性区域。②囊腔形态不规则 ，分布不规律 ，
囊内可见丝状走行一致的分隔 ， 囊腔边缘环绕或局限分布有
部分中等均匀回声实性区。实性区域及囊隔，镜下所见为小
胆管、增生的小血管、淋巴管及纤维组织结构。超声检查时
用高频探头则清晰显示 ， 回声略高于正常肝组织 ， 并与正常
肝脏分界明显。此外围均匀中等回声区为MHL 特征性改变
之一。若患儿为肝脏囊性占位 ，对其应用高频探头观察囊腔，
当发现存在中等回声实性区，则MHL 很大可能发生。③单
房囊腔 ， 囊腔周边环绕均匀中等回声 ， 高频探头显示与正常
肝组织分界清晰 [7]。
在本次病例中患儿超声显示腹腔内见一巨大分房囊实性

包块 ， 上界至剑突 ， 下界至盆腔 ， 左右界至腋前线 ， 液性成分
透声差 ， 内见条状强回声光带分隔 ， 边界清晰 ， 包膜完整 ， 壁
厚约 1.1cm-1.3cm。受包块推挤 ， 肝左叶未显示 ， 右叶显示部
分未见明显异常。
（3）MHL 需与肝母细胞瘤、婴儿型血管内皮瘤及未分

化胚胎性肉瘤等鉴别诊断。
①肝母细胞瘤属上皮来源的肝脏恶性肿瘤，以＜ 3岁儿

童为主要发病群体，AFP90% 以上为阳性，其肿块为实性，
而MHL 多表现为多房囊性或囊实性肿块，两者很好区分，
但是也有一些肝母细胞瘤患者的肿块内出现液化现象，表现
出囊实性，就需要通过病理诊断来予以明确。②婴儿型血管
内皮瘤以 6个月以内的婴儿为主要发病群体，以低回声或等
回声为主的超声表现 ， 边界多清楚 ，50% 病灶可见钙化，增
强检查可见对比剂自边缘逐渐向中央填充。③未分化胚胎性
肉瘤高发年龄为 6-10 岁，CT 检查可见内部有间隔的局限巨
大囊性或者实性包块，增强扫描时原来的低密度区域并不增
强；但当团块内出现较大面积坏死时 ， 超声与 CT 均表现为
囊性为主团块 ， 会同MHL相互混淆 [8-9]。
6 预后

MHL 认为是良性肿瘤，临床主要通过外科手术治疗，
来将肿瘤组织切除，以解除对周围脏器的压迫，改善患者的
临床症状，组织病情的进一步发展，通常大部分患者都可以
得以治愈，不会遗留有后遗症，患者可恢复正常生活。但也
有研究认为在MHL基础上可发展演变为分化性胚胎性肉瘤，
可于MHL不完全切除后数年发生，继而影响患者的寿命 [10]。
综上所述 ，MHL 多见于＜ 2岁儿童 ，（下转第 273 页）
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测到大量成骨活性标志物 ， 这种结果可能通过成骨 -血管生
成耦联 ， 使小鼠发育出了致密的血管化长骨 ， 在敲低小鼠的
HIF-1α表达反而使骨质变薄 ， 成骨能力程度变低 [14]。迄今
为止 ， 尚缺乏有关低氧环境、HIF-1α与成骨细胞之间生物
学效应的评估。
4 HIF-1α与破骨细胞

破骨细胞是目前为止发现的唯一具有吸收骨功能的细
胞。骨生成与骨吸收是骨修复过程中相互耦联的两个重要环
节 ， 从整体角度看骨骼系统始终处在骨生成与骨吸收的动态
平衡之间 ， 而骨折后骨痂的修复改建是由吸收骨的破骨细胞
和形成新矿化骨的成骨细胞协同作用调节的 ， 它在维持骨骼
形状与平衡骨稳态上发挥着重要作用。
关于HIF-1α对破骨细胞的调控机制上尚存在争议 ， 大

多学者认为HIF-1α能够增强破骨细胞的活性 ， 通过介导糖
酵解代谢使破骨细胞的骨吸收能力增长 2至 3 倍 ， 同时其下
游因子VEGF能够激活 RANKL促进破骨前体细胞分化 ，增加
破骨细胞数量 [15]。但 Shao 的研究表示HIF-1α的激活削弱了
破骨细胞的活性 ，其原因是HIF-1α的稳定表达上调了骨保
护素的水平 （OPG），OPG作为破骨细胞活性的重要调节剂通过
与RANKL的结合能够减少破骨细胞的数量并抑制活性 [16]。
5 讨论

HIF-1α最初的研究方向是能够刺激肿瘤血管生成的相
关因子 ， 随着研究深入 ， 我们对低氧介导的生物学效应的认
识也不断更新。HIF-1α诱导 VEGF 表达促进血管生成的相
关机制以及对骨系细胞表型的调控机制已经取得初步进展 ，
但其促进骨折愈合的直接证据并未取得 ， 生物学基础并不清
晰 ， 并且过度血管化所带来的不良反应罕有报道。因此 ， 深
入探寻HIF-1α的作用机制有助于我们进一步理解骨折愈合
过程的发生与发展 ， 并为今后促进骨折愈合和提高愈合质量
的新治疗技术奠定重要的理论基础。
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（上接第 271 页）常表现为肝内单发巨大病灶 ， 影像学表现
具有一定特征性，多数病灶超声表现为多房囊性或囊实性肿
块 ， 边界清楚 ， 形态规则，可结合患儿的临床表现、实验室
检查结果对典型病例做出准确诊断。本例肝左叶间叶错构瘤
形态巨大 ， 几乎占据腹腔大部分 ， 对周围组织器官均形成明
显推压 ， 超声定位困难 ， 最终经手术及病理诊断确诊 ， 其二
维声像图、CDFI 表现及手术记录内容详实 ， 可为超声诊断
MHL提供参考。
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