
前 言

肝脏间叶性错构瘤（Mesenchymal Hamartoma of

the Liver, MHL）是一种肝脏良性肿瘤，85%的病例发

生于3岁以下婴幼儿，也可发生于成人［1］。儿童MHL

占全部儿童肝脏肿瘤的6%［2］。本病缺乏特异的临床

症状与体征，对其影像学表现认识不足导致术前误

诊率高。目前关于MHL的病例报道多为儿童，成人

MHL鲜有报道。本研究回顾性分析上海交通大学医

学院附属新华医院6年来经手术病理证实的MHL临

床、病理及影像学表现，结合现有的文献报道，探讨
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【摘要】目的：探讨肝脏间叶性错构瘤（MHL）在儿童与成人的临床、病理与CT表现。方法：回顾性分析2013年1月至

2019年5月经病理证实的6例MHL中7个病灶的临床、病理与CT资料，分析并总结其特征表现。结果：本组病例包含5

例儿童（中位年龄1岁）与1例成人（年龄65岁），其中成人病例含2个病灶。5例儿童MHL均位于肝脏右叶，其中4例MHL

表现为双房或多房囊性，囊液密度均匀；1例病灶为囊实性，囊内见液平影；囊壁无强化或轻至中度强化。1例成人MHL

的2个病灶分别位于肝脏左、右叶，均为实性，病灶在CT上呈稍低密度，增强后较大病灶主体无强化、局部轻度延迟强化，

较小病灶呈轻度延迟强化。儿童MHL镜下见纤维组织将疏松水肿的间叶组织分隔成囊腔，可见小胆管增生及血管。成

人MHL镜下见增生、变性的胶原纤维、散在分布的肝细胞岛与畸形的血管和胆管。结论：MHL的临床、病理及CT表现在

儿童与成人间具有一定共性与差异，对MHL的临床诊断具有一定意义。
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Pathological and CT manifestations of mesenchymal hamartoma of the liver
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Abstract: Objective To investigate the clinical, pathological and CT manifestations of mesenchymal hamartoma of the liver

(MHL) in children and adults. Methods The clinical, pathological and CT data of 7 lesions in 6 cases of MHL confirmed by

pathology from January 2013 to May 2019 were analyzed retrospectively. Moreover, the characteristic representations were

analyzed and summarized. Results A total of 5 children (median age, 1 year) and a 65 year-old adult who had 2 lesions were

enrolled in the study. All the MHL in 5 children were located at the right lobe of the liver. The MHL in 4 children were double

or multilocular cystic, with homogeneous cystic fluid, and the MHL in the other 1 case was cystic-solid, with non-uniform liquid

density in the cyst, without enhancement or mild to moderate enhancement in the cystic wallin the cyst. Cystic walls showed

no enhancement or mild to moderate enhancement. The 2 MHL lesions in the adult were located at the left and right lobes of the

liver respectively, and both of which were solid. The lesions showed a slightly lower density on CT. After enhancement, the

majority of the larger lesions had no enhancement, except local slightly and delayed enhancement, and the smaller lesions had

slightly and delayed enhancement. Pathologically, the mesenchymal tissues with loose edema were separated into cysts by fibrotic

tissues, and hyperplastic bile ducts and blood vessels were observed in pediatric MHL. Microscopically, adult MHL was

characterized by hyperplastic and degenerative collagen fibers, with scattered liver cell islands, malformed blood vessels and

bile ducts. Conclusion There were commonalities and differences in the clinical, pathological and CT findings of MHL in children

and adults, which may be helpful for the clinical diagnosis of MHL.
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儿童与成人MHL在临床、病理与CT表现上的特点，

为MHL的临床诊断提供依据。

1 资料与方法

1.1 临床资料

回顾性分析上海交通大学医学院附属新华医院

2013年1月~2019年5月经手术病理证实的6个MHL

病例中共 7个病灶的临床、病理资料及多排螺旋CT

图像。其中儿童 5 例（年龄 2 个月~8 岁，中位年龄 1

岁）；成人 1例（年龄 65岁）。6例患者在进行影像学

检查前均未接受任何治疗。5例儿童患者中男 2例、

女3例，各含1个病灶；1例成人患者为女性，含2个病

灶。6例患者中3例儿童及1例成人均为体检发现肝

脏占位；1例儿童因腹部膨隆发现肝脏占位；1例8岁

儿童因间歇性腹部疼痛伴呕吐发现肝脏占位。实验

室检查显示仅 1 例 1 岁患儿出现 AFP 轻度升高

（34.23 ng/mL），1 例 8 岁患儿出现 CA125 明显升高

（153.9 U/mL），1 例成人患者以上肿瘤标志物均

正常。

1.2 CT检查

所有患者均行CT平扫及双期增强扫描检查，其

中 5例患儿在CT检查前予以禁食 6 h并口服水合氯

醛（0.5 mL/kg）镇静。螺旋 CT 检查采用 Siemens

Somatom Definition 双源 64 排螺旋 CT 机，扫描范围

自膈顶至盆腔入口水平。扫描参数如下：管电压120 kV；

儿童管电流平扫为 80 mA，增强为 100 mA；成人 CT

采用自动毫安技术，范围200~250 mA；扫描层厚及间

距均为5 mm。增强扫描使用高压注射器经肘前静脉

团注非离子型对比剂欧乃派克，儿童注射流率与剂

量分别为 2.0 mL/s 与 1.5 mL/kg，成人注射流率为

3.0 mL/s，注射剂量为 100 mL左右。增强扫描采用

腹主动脉内CT值监测触发扫描方式，当达到监测阈

值 100 HU时开始动脉期扫描，造影剂注射后 70 s进

行门脉期扫描。

1.3 影像学分析

CT图像分析由2名放射科医师（均具有5年以上

腹部疾病CT诊断经验）对肿瘤数量、部位、大小、形

态、边缘、CT平扫密度（有无囊变、分隔、钙化）、CT增

强的强化幅度及方式（病灶内有无血管）、与毗邻组

织及大血管的关系等进行逐一分析。分析结果由 2

名医师讨论后达成一致意见。

1.4 病理学检查

所有患者接受肿块切除术获得的组织标本经石蜡

包埋后行苏木精-伊红染色，由1名具有6年以上工作经

验的病理科医师进行大体及镜下病理学评估。

2 结 果

2.1 CT表现

5 例儿童 MHL 均位于肝脏右叶，肿瘤最大径为

4.1~16.0 cm，平均直径为 12.14 cm。其中 4 例儿童

MHL 呈类圆形肿块，边界清晰；另 1 例儿童 MHL 呈

分叶状，部分与肝实质分界欠清。5例儿童MHL中4

例为囊性。其中 3例呈多房囊性，囊内见多发分隔，

分隔厚度为1~4 mm不等，CT平扫分隔呈稍低密度，

增强后分隔呈轻度强化，分隔内见少许血管穿行；另

外 1 例囊性占位呈双房囊性，囊内仅见一个纤细分

隔，增强后分隔未见明确强化及血管影（图1a~c）。4

例MHL囊液密度较均匀，CT值为4.0~14.3 HU，增强

未见强化。1例MHL呈囊实性肿块，较上述多房囊

性MHL含有更多分隔，且分隔厚薄不一，增强后分隔

呈不均匀轻度强化，分隔内见软组织成分及较多细

小肿瘤血管，各房囊内液体密度不均，CT值为15~35 HU，

并见多发液平（图1d~f）。1例MHL远端的肝内胆管

呈轻度扩张。

1例成人病例中，2个MHL均呈实性，CT平扫为

稍低密度。其中，较大者位于肝左叶，最大径约8.5 cm，

呈类圆形，边界尚清，CT平扫密度欠均，CT值为19~

31 HU，内见 2枚点状钙化，增强后主体无明确强化，

部分边缘可见轻度强化，CT增强动脉期与门脉期CT

值分别为 17~36 HU、11~47 HU（图 1g~i）；较小者位

于肝右叶，CT平扫呈类圆形稍低密度结节，最大径为

1.3 cm，增强后呈轻度强化，平扫、增强动脉及门脉期

CT值分别为38.4、40.1、56.9 HU。

2.2 手术后病理表现

5例儿童MHL均行手术完整切除肿瘤。大体病

理显示，4 例为囊性，囊壁为 0.1~0.2 cm，其中 3 例囊

液为淡黄色清亮液体，1例囊内见暗褐色液体。镜下

间叶组织疏松水肿，被纤维组织分隔成囊腔，未见内

衬上皮。部分管区有淋巴细胞浸润，可见小胆管增

生。1例CT表现为囊实性者，大体病理见实性部分

暗红，囊性部分呈蜂窝状，内含淡黄色清液及暗褐色

液体。镜下见病灶由疏松的间叶细胞、胆管及血管

等组成，形成大小不等的囊腔，伴出血，局部肿瘤细

胞密度增高，异型明显，核分裂易见，诊断为MHL，肉

瘤变（胚胎性肉瘤）。

1例成人行手术完整切除 2个肿瘤。其中，位于

肝左叶者大体病理可见包膜，质韧，局部呈囊样；镜

下见散在分布的肝细胞岛、畸形的血管和胆管，伴广

泛变性与胶原化。肝右叶病灶镜下见增生、变性的

胶原纤维及增生的脉管结构。
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3 讨 论

1956 年，Edmondson［3］首次对 MHL 进行了系统

性描述及命名。在儿童中，MHL的发病率仅次于肝

血管瘤，是第 2位常见肝脏良性肿瘤，约占小儿肝脏

良性肿瘤的18%~29%［4］。MHL多发生于3岁以下的

婴幼儿，<5%的病例发生于 5岁以上儿童，发生于成

人者较罕见［5］。根据本组病例及现有文献的总结，儿

童及成人MHL在临床特点、病理学表现、CT征象与

预后方面存在一定的共性特征及差异。

3.1 临床特点

儿童MHL中，男性略多（男：女=3：2），其中 75%

位于肝右叶［6］。本组 5例儿童MHL中，男：女=2：3，

均发生于肝右叶。发病性别比例的差异可能因病例

数较少所致。成人MHL好发于女性（男：女=1：7），

肝脏左、右叶肿瘤发生率基本相当［7］，与本组病例相

符。儿童MHL常常缺乏特异的临床症状与体征，多

为体检发现，典型体征为腹围增大、上腹部肿块，也

可出现厌食、呕吐或增长缓慢，腹痛较为少见，而成

人 MHL 常常因腹痛就诊［1］。文献报道部分儿童

MHL可出现髓外造血［7］。此外，部分儿童病例可出

现血液AFP中度升高，本组病例中1例患儿出现AFP

轻度升高，而成人MHL尚未见AFP升高报道［8］。

3.2 病理学表现

MHL常呈多房囊性占位，囊液呈淡黄色清亮液

体，囊间有纤维分隔，囊的周围有间叶组织环绕。间

叶组织内含有扭曲的胆道、血管和肝组织岛。MHL

无真正的包膜，边缘常不规则，周围可见受压的肝实

质、胆管、血管，呈假包膜样结构［1］。儿童MHL常有

丰富的粘液基质，基质内包含囊样结构，小的囊内可

见胆管型上皮细胞排列，大的囊内常常无上皮结构，

可能是间质退化、局部液体充盈形成［9］。与儿童病例

不同，成人MHL中粘液基质较少，而常有大面积透明

变性的纤维基质，纤维基质内可有丰富的血管走

图1 肝脏间叶性错构瘤患者的CT表现

Fig.1 CT features of mesenchymal hamartoma of the liver in patients
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图a~c来自一名2个月患儿，女，MHL位于肝脏右叶。横断面CT平扫（a）见双房囊性肿块，边界清晰，分房间囊液密度较均

匀。横断面CT增强动脉期（b）与门脉期（c）见囊内无强化的纤细分隔。图d~f来自一名8岁女童，MHL位于肝脏右叶。横

断面CT平扫（d）示囊实性肿块，多发囊内可见液平，横断面CT增强动脉期（e）与门脉期（f）见肿块内厚薄不均的分隔，其内

见软组织成分及细小的肿瘤血管。图g~i来自一位65岁女性患者。横断面CT平扫（g）见肝脏左叶MHL呈一实性肿块，横

断面CT增强动脉期（h）和门脉期（i）示肿块主体无强化，局部呈渐进性轻度强化
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行［7］。本组儿童病例中，4例呈双房或多房囊性，其中

3例含淡黄色清亮囊液，镜下均见疏松水肿的间叶组

织被纤维组织分隔；而1例成人病例的2个病灶均含

有广泛胶原化的纤维组织及增生的脉管结构，与以

往文献报道基本相符。

以往MHL常被认为是局灶性病变，但有文献表

明，在MHL边缘常见到小的卫星灶，这或可解释部分

病人在完全切除肿瘤后出现肿瘤复发的表现［10］。

Cook等［11］报道了 2例成人MHL含有卫星灶，其中 1

例患者卫星灶遍布全肝，且与主要病灶有相似的组

织学表现。本组的 1 例成人病例中，除肝左叶肿块

外，肝脏右叶另有一枚结节，与肝左叶肿块呈现相似

的组织学特点，可能为文献中报道的卫星灶。

3.3 CT影像学表现

与病理学表现相对应，MHL在CT上也常表现为

多房囊性占位，伴有不同程度的实性组织［1］。实性成

分可表现为壁结节或囊内间隔的不均匀增厚。由于

影像学与病理学对囊性成分的敏感性不同，当囊腔

小到一定程度时，影像学上可以表现为实性肿块。

目前，关于儿童与成人MHL中实性成分所占比例有

无差异，以往文献尚无一致意见。王晓霞等［12］总结

了 15例儿童MHL的CT特点，10例表现为囊实性占

位，5例为实性占位。司友娇等［13］、方军等［14］报道的

共 5例儿童MHL在CT上均表现囊实性占位。本组

的5例儿童MHL中，4例表现为囊性，1例为囊实性。

在国内外明确描述成人 MHL CT 特点的文献

中［7, 13, 15-17］，MHL表现为囊性者2例、囊实性者4例、实

性者3例，加之本组的2个成人MHL病灶均为实性病

灶，因此，笔者总结儿童MHL以囊实性者居多，而成

人MHL似更易于表现为实性占位。这与成人MHL

病理学上具有显著的纤维基质伴透明变性的特点

一致。

MHL囊内多有纤维间隔，间隔可纤薄，也可厚薄

不一。囊液因多为清亮液体在CT上呈水样密度，部

分病例因囊内出血或含碎片成分，而呈软组织密度

或出现液平［17］。本组4例囊性MHL囊液密度均较均

匀，1例囊实性MHL因囊内出血可见液平，与文献基

本符合。以往文献报道，MHL可有钙化，但显著钙化

罕见，本组仅成人MHL主要病灶中见2枚点状钙化。

大多数MHL表现为低密度的乏血供肿块。注射

造影剂后，纤维间隔与肿块周边可见延迟强化，实性

结节可表现为向心填充样强化。偶尔大的门静脉分

支给肿瘤供血呈边缘明显强化［18］。本组 5 例儿童

MHL中，4例囊内间隔呈轻度强化，1例纤维间隔无

强化。文献报道成人MHL透明变性的基质内可有丰

富的血管走行，本组成人MHL病灶均未见明显血管，

因而增强后主体无强化，局部呈轻度延迟强化，这与

镜下见到广泛胶原化的纤维基质的强化特点相符。

3.4 预后

MHL传统上被认为是良性肿瘤，无恶性潜能，但

现有的临床与组织学证据表明在MHL基础上可发生

未分化性胚胎性肉瘤（Undifferentiated Embryonal

Sarcoma, UES）［1,19］。UES可发生于MHL不完全切除

后数年。UES 是高度恶性的间叶源性肿瘤，预后较

差。进行多种药物联合的新辅助化疗后进行肿瘤切

除可能获得长期存活。以往文献报道 MHL 相关的

UES常发生于较大儿童，年龄范围为3~17岁，中位年

龄为 9岁［1］。本组病例中 1例儿童MHL发生UES年

龄为 8岁。成人UES罕见，多为个案报道，尚未见成

人MHL基础上发生UES的报道。

以往有儿童MHL发生自发性转归的报道，其中

约44%的转归病例表现为富血供的实性肿块，且转归

过程中常出现钙化［1］，但上述研究随访时间较短，目

前尚未见肿块转归至完全消失的报道。

3.5 鉴别诊断

儿童囊性与囊实性MHL多能被正确诊断，儿童

实性 MHL 易误诊为肝母细胞瘤与婴儿型血管内皮

瘤。肝母细胞瘤与MHL发病年龄相仿，好发于 3岁

以下婴幼儿，但患儿大多有血清AFP明显升高。肝

母细胞瘤在CT上表现为单发的巨大肿块，但密度通

常不均，钙化、出血和坏死多见，增强呈特征性的分

隔样明显强化［20］。婴儿型血管内皮瘤是儿童最常见

的肝脏良性肿瘤，多见于新生儿及婴幼儿，尤其是 6

个月内婴儿。CT平扫上表现为单发或多发的圆形、

类圆形或不规则形的低密度结节或肿块，边缘清晰，

其中 50 %的病灶可见钙化，增强后可见边缘结节状

强化并逐渐向中心填充［21］。

成人MHL易误诊为胆管细胞癌或胆管囊腺瘤/

癌。胆管细胞癌平扫上表现为不均匀低或稍低密度

肿块影，边缘不清晰，常伴周围胆管扩张。肿块呈乏

血供表现，增强呈延迟轻度强化，中央可见片状无强

化区［22］。胆管囊腺癌好发于 50~60岁女性，肝左、右

叶均可发生。CT表现为肝内单房或多房囊性病灶，

囊壁厚薄不均，囊内间隔粗细不一。囊壁或分隔可

见结节状突起，少数囊壁或分隔可见钙化。壁结节

可呈持续明显强化或动脉期明显强化而门脉及延迟

期强化减弱。胆管囊腺瘤实性成分少，无或有小壁

结节，囊壁及分隔多纤细、均匀，增强后多表现为渐

进性强化［23］。

综上所述，儿童与成人MHL常常无特异性的临
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床症状与体征，多为体检发现。病理上均常表现为

多房囊性占位，含淡黄色清亮液体，镜下以间叶组织

及其内扭曲的胆道、血管和肝组织岛上为特征。成

人MHL可能因病变时间长及继发的病理学改变，在

临床特点、病理及 CT 表现等方面与儿童 MHL 出现

一定差异。其中，最显著的改变为从富含粘液基质

的间叶组织向致密而透明变性的、少细胞的基质转

化。因此，成人MHL在CT上更易表现为实性肿块，

在长期预后方面也略好于儿童MHL。
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