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■背景资料
肝脏未分化胚胎
性肉瘤最常见于
儿童, 成人极其罕
见 ,  临 床 表 现 多
无特异性, 儿童患
者多以可触及腹
部包块而就诊可
伴有或不伴有腹
痛[2], 有一些患者
是以一些不典型
的胃肠道症状或
体征, 比如体重减
轻, 恶心或食欲减
退, 呕吐, 黄疸, 腹
泻以及发热等而
就诊, 多无明显特
异性.
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Abstract
Undifferentiated embryonal sarcoma of the liver 
(UESL) is a rare disease that is easily misdiag-
nosed. Advances in diagnostic imaging and 
hepatic surgical technique have increased the 
detection rate of this disease. Here we report a 
case of UESL in adult and review the relevant 
literature focusing on the diagnosis and treat-
ment of this rare disease.
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摘要

成人肝脏未分化胚胎性肉瘤, 临床极其罕见, 容
易误诊. 随着影像诊断及肝脏外科的迅速发展, 
对其发现可能会有所增加, 作者就经治的1例此
病并复习文献加以讨论, 以提高对本病的诊治. 
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0  引言

肝脏未分化胚胎性肉瘤(undifferentiated embryonal 
sarcoma of liver, UESL)是1978年由Stocher和Ishak
首先报道并命名, 又名肝脏间叶性恶性肿瘤, 之
前有学者称之为恶性间叶瘤(malignant mesen-
chymoma of liver)或纤维粘液肉瘤(fibromyxoid 
sarcoma). 本病是一种少见的肝脏恶性肿瘤, 好发

于6-10岁儿童, 成人极其罕见, 性别无明显差异[1]. 

1  病例报告

男 ,  5 9岁 ,  因“体检发现肝脏占位8  d”于

2011-06-28入我院治疗. 无腹痛、寒战、高热

等不适, 大小便正常, 体重无明显减轻. 既往

“乙肝病史10余年”余无特殊. 查体: 皮肤巩

膜无黄染, 可见肝掌, 颈部及前胸可见数枚蜘

蛛痣, 腹平坦, 无压痛及反跳痛, 肝脾肋缘下未

触及, 胆囊触诊(-), murphy征(-), 余无特殊. 实
验室检查: ALT, AST轻度升高, 乙肝小三阳, 
CEA、CA199、AFP均正常. B超提示: 肝左外

叶囊性占位性病变, 内可见血流, 结合病史考虑

HCC可能性大. CT提示: 肝左外叶囊实性占位

性病变, 大小约7 cm×5 cm, 增强实性病变及

分隔明显强化, 内容物未见强化, 静脉期强化减

弱. 腹膜后未见肿大淋巴结. 考虑HCC可能性

较大. 见图2.临床诊断: 左肝占位性病变(肝囊

肿? 肝细胞癌?)
患者于2011-07-01在全麻下行肝左外叶

(Ⅱ、Ⅲ段)切除术, 术中见肝左外叶大小约8 cm
×6 cm实质性肿块, 质硬, 边界尚清, 包膜较完

整. 切面呈鱼肉状. 术后病检提示: (肝左外叶肿

物)间叶组织源性恶性肿瘤, 具体分型: 符合未分

化肉瘤. CK(-)、Vim(+)、HepPar-1(-)、CK8(-)、
CK18(-)、CK19(-)、CD34(-)、Actin(-)、Syn(-),
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■应用要点
采用手术切除加
化疗的综合治疗, 
可使肝脏未分化
胚胎性肉瘤患者5
年生存率提高到
15%.

见图1. 肝切缘无肿瘤残留. 术后给予抗炎、护

肝、抗肿瘤等对症治疗, 术后12 d出院. 

2  讨论

UESL最常见于儿童, 成人极其罕见, 临床表现

多无特异性, 儿童患者多以可触及腹部包块而

就诊可伴有或不伴有腹痛[2], 有一些患者是以一

些不典型的胃肠道症状或体征, 比如体质量减

轻, 恶心或食欲减退, 呕吐, 黄疸, 腹泻以及发热

等而就诊[3], 多无明显特异性. 通过对文献复习

我们可以得知, UESL与肝炎和肝硬化无关, 并且

肝功能及肿瘤标志物如AFP, CEA, CA19-9大多志物如AFP, CEA, CA19-9大多物如AFP, CEA, CA19-9大多

数情况下是正常的, 影像学提示肿瘤多位于右

叶, 且多为单发, 直径为10-30 cm. 多呈囊性或囊

实混合性不均质低密度包块, CT增强扫描强化

方式多样[4], 但UESL总体上仍被认为是少血供

肿瘤. 肿块多呈圆形或类圆形, 边界较清, 多数

文献报道病灶边缘可见较完整的包膜存在. 
肉眼观, UESL多为一巨大, 实性的, 边界较

清的肿块, 切面呈灰白或暗红色, 多伴有出血、

坏死及囊性变. 镜下显示肿瘤细胞呈束状、编

制状或弥漫分布, 可见细胞稀疏区与致密区交

替排列. 核分裂像多见, 并可出现多核巨细胞, 
间质为丰富的粘液样基质, 内含薄壁血管. 最具

特征性的是瘤细胞胞质内或细胞外基质中可见

PAS阳性的嗜酸性球形小体. 免疫组化提示Vim
和Ⅰ型胶原呈阳性反应, 而上皮性、肌原性、

组织细胞原性、神经组织原性标志抗体呈阴性

反应. 
本病的术前诊断非常困难, 确诊需依靠病理

学检查. 如不能确定可行免疫组织化学和电镜检

查. 多需与以下几种肝脏肿瘤相鉴别: 恶性纤维

组织细胞瘤, 肉瘤样肝细胞肝癌, 肝脏血管肉瘤, 
本例患者由于合并乙肝, 术前极其容易误诊为肝

细胞性肝癌, 在良性囊性占位中, 最易与UESL混
淆的是肝间叶性错构瘤、肝包虫病和肝囊肿. 

由于本病恶性程度极高, 生长迅速, 常发生

远处转移, 尤以肺转移最为常见. 手术切除是最

有效的治疗方法, 因本病多不伴有肝硬化且多

为单发, 有包膜, 故即使肿瘤已占据三叶, 只要

肝功能正常, 均应手术探查, 肿瘤过大不应作为

手术禁忌证证[5]. 对术后复发及无法切除的肿瘤只

要肝功能正常可先行介入治疗及放疗, 使肿瘤

缩小后再手术切除. 大部分未治疗的患者生存

时间不足1年[7]. 采用手术切除加化疗的综合治

疗, 可使UESL患者5年生存率提高到15%[6]. Bi-
sogno等报道一组病例, 其中12例儿童肝未分化

肉瘤患者经综合治疗后, 生存期达2.4-20年[7]. 由
此可以看出, 手术切除是首选, 手术结合术后综

合治疗是提高患者生存时间及生存率的关键. 

图� �� �������������������  1  �������������������UESL组织HE染色及Vim的表达��. A: 20×10 HE; B: 20×10免疫组织化学 Vim.
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图� �� ������������������  2 肝未分化胚胎源性肉瘤CT三期扫描.  A: 平扫期; B: 动脉期; C: 静脉期.
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《世界华人消化杂志》入选《中国学术期刊评价研究报告 -
RCCSE 权威、核心期刊排行榜与指南》

本刊讯 《中国学术期刊评价研究报告-RCCSE权威、核心期刊排行榜与指南》由中国科学评价研究中心、武

汉大学图书馆和信息管理学院联合研发, 采用定量评价和定性分析相结合的方法, 对我国万种期刊大致浏览、

反复比较和分析研究, 得出了65个学术期刊排行榜, 其中《世界华人消化杂志》位居396种临床医学类期刊第

45位. (编辑部主任: 李军亮 2010-01-08)

■同行评价
本文的文献复习
较 完 整 ,  对 临 床
医师有一定的参
考价值.


