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Abstract
AIM:  To explore the diagnosis and treatment of 
undifferentiated embryonal sarcoma of the liver 
(UESL). 

METHODS: Clinical data for four patients with 
pathologically confirmed UESL who were treat-
ed at our hospital between 2005 and 2011 were 
retrospectively analyzed. 

RESULTS: Three children (2 female and 1 male) 
and one female adult were included. Their age 
was 14, 14, 6 and 46 years old, respectively. Clini-
cal presentation was typically an abdominal mass 
that may be accompanied by pain and/or fever. 
Diagnosis relies on histopathological examina-

tion and it is difficult for radiological examination 
to establish a definite diagnosis. Tumors were 
removed surgically in all four patients, and two 
patients received adjuvant chemotherapy.

CONCLUSION: UESL is an unusua1 malignancy 
of the 1iver. Whenever feasible, radica1 resection 
should be attempted as a part of combination 
modalities. Multiagent adjuvant chemotherapy 
and supportive therapy might improve sur-
viva1. 

© 2013 Baishideng. All rights reserved.
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摘要
目的: 探讨肝脏未分化胚胎性肉瘤(undifferen-
tiated embryonal sarcoma of the liver, UESL)的
诊断与治疗.

方法: 回顾性总结分析本院2005-2011年住院
手术治疗并经术后病理组织学检查确认的4例
UESL患者的临床资料.

结果：男1例, 女3例, 年龄分别为6岁、14岁、

14岁和46岁. 既往无肝病背景, 其临床表现主
要为腹部包块、腹痛和发热等. 术前常规化验
检查显示肝功能基本正常, 肝炎病毒标志物和
甲胎蛋白等肿瘤标志物均为阴性. 术前影像学
检查确诊较困难, 术后病理组织学检查均确诊
为UESL. 所有患者均行根治性手术切除, 其中
2例因出现发热和腹膜炎体征而疑有肿瘤破裂
出血, 转行急诊手术治疗, 并于术后联合行化
学药物辅助治疗. 

结论：UESL是一种少见的高度恶性肿瘤, 无
特异性临床表现, 术前难以确诊; 治疗上仍以

■背景资料
肝脏未分化胚胎
性肉瘤(undiffer-
entiated embryo-
nal sarcoma of the 
liver, UESL)是一
种少见的肝脏原
发性恶性肿瘤, 常
见于儿童, 成人极
罕见. 临床表现多
无特异性, 多以触
及腹部包块就诊, 
可伴有或不伴有
腹痛. 患者既往无
肝病背景, 术前常
规化验和影像学
检查确诊困难, 均
需行病理组织学
检查确诊.  
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手术完整切除肿瘤为首选, 联合化疗等综合辅
助治疗可进一步提高疗效.

© 2013年版权归Baishideng所有.
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核心提示: 肝脏未分化胚胎性肉瘤(undifferentiated 
embryonal sarcoma of the liver, UESL)在临床上较

为罕见, 术前确诊困难, 易被忽视或误诊, 其恶性

程度高, 长期生存率较低. 由于UESL临床报道的

病例数仍然较少, 对于诊断和治疗的标准及效果

尚需进一步的观察和总结. 
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0  引言

肝脏未分化胚胎性肉瘤(undifferentiated embryo-
nal sarcoma of the liver, UESL)是一种恶性的肝

脏肿瘤, 由未分化的恶性间质细胞构成. UESL
在临床上少见, 主要见于儿童, 成人发病罕见, 
约75%的患者为6-15岁的儿童, 是除肝母细胞瘤

和肝细胞癌之外儿童最常见的肝脏恶性肿瘤[1]. 
UESL的临床表现和辅助检查结果缺乏特异性, 
术前确诊较困难, 预后也较差, 多在发病后1年
内死亡. 本文回顾性分析中国医科大学附属盛

京医院2005-2011年成人及小儿普通外科收治的

4例UESL患者的临床资料, 报道如下.

1  材料和方法

1.1 材料 4例患者, 男1例, 女3例; 3例为15岁以下

儿童, 年龄分别为6岁、14岁、14岁, 1例为46岁
成年女性患者. 临床表现主要为上腹部疼痛、

发热、腹围增大和腹部肿块等. 既往4例患者均

无慢性肝炎、肝硬化等肝病背景, 但成年女性

患者有系统性红斑狼疮和口服激素类药物治疗

病史. 
1.2 方法 所有患者术前分别行实验室检查、影

像学检查(B超、CT), 术后行病理组织学和免疫

组织化学检查. 最后收集整理所有患者的临床

病例资料并进行随访(表1).

2  结果

2.1 实验室检查 2例血常规显示白细胞升高和重

度贫血; 肝功能均基本正常, 2例有轻度的低白

蛋白血症, 1例谷草转氨酶轻度升高; 肝炎标志

物均为阴性; 甲胎蛋白(α-fetoprotein, AFP)、癌

胚抗原(carcinoembryonic antigen, CEA)及糖抗

原19-9(carbohydrate antigen 19-9, CA19-9)等肿

瘤标志物均阴性.
2.2 影像学检查 (1)B超检查: 4例均行腹部彩超

检查, 3例儿童UESL患者均显示囊实混合性肿

物, 1例成人UESL显示为不均质中低回声肿物. 
(2)CT检查: 除1例儿童UESL患者因急诊手术而

仅行超声检查, 其余3例均行CT检查. 2例儿童

UESL患者的CT平扫显示囊实性低密度肿物, 可
见液性区、分隔影及结节状软组织密度影; 增
强扫描动脉期实性部分轻度强化或明显强化, 
而静脉期强化增强. 成人UESL患者的CT平扫显

示为不规则稍低密度肿物, 增强扫描动脉期强

化明显低于周围肝实质, 随后强化程度逐渐增

加, 至延迟期强化仍低于周围肝实质(图1, 2).
2.3 术前诊断 4例患者术前均未能正确临床诊

断, 其中1例儿童患者诊为肝囊腺癌, 2例儿童患

者诊为肝恶性肿瘤合并破裂出血, 1例成人病例

诊为原发性肝癌.
2.4 手术治疗 所有病例均行手术完整切除肿瘤, 
2例因出现发热和腹膜炎体征而疑有肿瘤破裂

出血, 转行急诊手术. 术中均未见肝硬化表现, 
病灶主要位于肝右叶, 无腹腔内肿瘤转移迹象. 
2例术前怀疑肿瘤破溃出血者均得到证实, 其中

1例侵犯右侧膈肌. 根据肿瘤位置和分布范围, 1
例行肝右三叶切除, 3例行联合肝段切除(S6、
7、8段联合切除1例, S5、6段联合切除1例, S5、
4b段联合切除1例). 围手术期无并发症发生.
2.5 辅助治疗 所有病例术前均未行经皮肝动脉

化疗栓塞(transcatheter hepatic arterial chemoem-
bolization, TACE)、化疗等抗肿瘤治疗. 2例合

并肿瘤破裂出血的患者术后行静脉化疗(VAC方
案: 长春新碱+放线菌素D+环磷酰胺).
2.6 病理学检查 所有切除标本均行病理组织学

和免疫组织化学染色检查确认为UESL. 肉眼见

肿物为囊实混合性或实性, 囊性部分内为胶冻

样或血水样成分, 实性部分质软, 切面呈暗红或

粉白色. 肿物长径约6-22 cm. 镜下见瘤组织由

未分化间叶细胞和黏液样间质组成, 瘤细胞呈

梭形或多角形, 排列稀疏或致密, 或呈束状排列, 
可见瘤巨细胞, 瘤细胞间见嗜酸性玻璃样小体, 
可见出血及坏死(表1, 图3). 
2.7 随访 术后随访至今, 1例儿童UESL患者失

访, 2例合并肿瘤破裂出血行术后辅助化疗的儿

童UESL患者中, 1例术后6 mo复查CT无肿瘤复

■相关报道
May等报道5例儿
童 U E S L 患 者 采
用手术切除联合
VAC方案化疗及
必要的放疗, 术后
的平均无瘤生存
时间可达53 mo; 
Li等认为手术联
合术后肝动脉化
疗栓塞(transcath-
eter hepatic arterial 
chemoemboliza-
tion, TACE)的治
疗效果要优于单
纯的手术治疗.
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■创新盘点
本文报道了3例儿
童UESL和1例成
人UESL病例, 总结
了相关的临床诊
治特点, 并对相关
文献进行了复习
和总结, 对临床有
一定的参考价值. 
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图  1  例1肝脏增强CT图像. A: 平扫显示肝右叶为主的巨大椭圆形囊实混合性肿物, 边界清晰, 内见多房分隔影, 部分分房内

可见液平面, 实性部分呈多个结节状软组织密度影; B: 动脉期病灶内软组织密度影轻度均匀强化; C: 门静脉期病灶强化程

度略高于动脉期; D: 延迟期病灶强化程度仍略高于动脉期.

发, 后失访; 1例仍健在, 无肿瘤复发迹象, 术后

无瘤生存时间为36 mo. 成人UESL患者于术后6 mo
出现肝内复发, 术后12 mo死亡.

3  讨论

UESL是发生于肝脏原始间叶组织的高度恶性

肿瘤, 占所有儿童肝脏恶性肿瘤的9%-13%[2]. 国
内上海东方肝胆外科医院统计该院1982-2009
年间外科手术切除的原发性肝脏占位病变中, 
UESL仅占0.1%[3]. UESL的病因和发病机制尚不

明确, 一般均没有肝病背景, 成人病例中也有合

并多发性硬化症、恶性肿瘤化疗等病史者[4,5]. 
本组中的女性成人病例既往有系统性红斑狼疮

病史, 并长期服用激素类药物治疗, 这是否与

UESL发病有关尚不清楚; 其他3例儿童UESL病
例均未发现既往有特殊病史.

UESL的临床表现与肿瘤大小及生长速度

有关, 但并无特异性. 儿童患者典型的临床表现

主要为腹痛、腹围增大、体质量下降和发热等, 
腹痛和发热可能为瘤内出血坏死所致. 查体时

可触及上腹部肿块, 并伴有不同程度的压痛. 晚
期瘤体生长较快, 常较巨大, 多合并瘤内出血, 
或自发破溃而与周围组织黏连, 偶有肿瘤破裂

出血以急腹症表现而就诊入院[1]. 本组3例儿童

患者中1例腹围增大, 2例上腹部疼痛, 其中1例

伴发热, 查体均可触及腹部肿块, 其中2例因瘤

体破溃出血而行急诊手术治疗. 成人病例仅有

上腹部隐痛不适, 瘤体也相对较小, 未触及腹部

肿块.
UESL的实验室化验检查亦无特异性. 虽然

患者一般无肝炎和肝硬化等肝病背景, 但因为

肿瘤体积多较大, 挤压周围正常肝组织, 肝功能

可能有不同程度的异常, 如转氨酶升高等. 但
UESL并没有特异性的血清肿瘤标志物, AFP、
CEA和CA19-9等肿瘤标志物通常为阴性, 偶有因

继发肝细胞增生而出现AFP轻度升高的情况[1]; 
也有文献报道提及1例成人UESL患者化验提示

糖抗原125升高[6]. 本组4例患者均无肝病背景, 
肝功能化验结果基本正常, 肝炎病毒标志物和

AFP等肿瘤标志物均为阴性.
UESL病灶多位于肝右叶, 直径约10-30 cm. 

>80%的UESL的超声图像是以实性为主的混合

性回声包块. 典型的CT图像多表现为以囊性为

主的囊实混合性占位病变, 边界较清, 具有延迟

强化的特征[7]; 在MRI成像上表现为T1WI囊状

低信号或高低信号混杂影, T2WI高信号影, 增强

后动脉期病灶边缘强化, 门脉期及延迟期继续

强化[8]. 由于瘤体内部分凝胶样实性区域在CT或
MRI上表现为水样密度, 故病灶显示多以囊性为

主. 这种超声和CT等影像学检查表现的不一致
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■应用要点
本文主要是通过
总结分析UESL的
临床诊疗特点, 对
UESL的诊断提供
帮助, 并为UESL
的临床治疗提供
思路.

性是本病的一个诊断特点[7,9]. 当瘤体内出血坏

死占大部分时, 超声和CT等影像学检查均可以

囊性为主[1].
由于EUSL的临床表现和辅助检查缺乏特

异性, 术前确诊一般较困难, 病理组织学检查是

确诊UESL的主要依据. 瘤组织切面常为暗红或

多彩状, 可伴有囊性变、出血及坏死, 少数因压

迫周围肝组织而形成假包膜. 镜下可见疏松的

黏液基质中有梭形或星芒状的未分化间叶瘤细

胞, 其间散在分布有瘤巨细胞, 单核或多核, 核

2013-05-18|Volume 21|Issue 14|WCJD|www.wjgnet.com

表  1  4例UESL患者的临床资料

     项目 病例1   病例2 病例3 病例4 

性别 女 男 女 女

年龄(岁) 14 6 14 46

症状和体征

  腹痛 有 有 无 有

  发热 无 有 有  

  腹部肿块 可触及 可触及 可触及 未触及

  肝硬化 无 无 无 无

  其他合并症 无 无 无 系统性红斑狼疮 

实验室检查：

  血常规 正常 WBC↑, RBC↓, HGB↓ WBC↑, RBC↓, HGB↓ 正常

  肝功能 ALB↓ AST↑, ALB↓ 正常 正常

  HBsAg (-) (-) (-) (-)

AFP等肿瘤标志物 (-) (-) (-) (-)

影像学检查：

  肿瘤大小 16 cm×12 cm 15 cm×13 cm×11 cm 22 cm×20 cm×14 cm 6 cm×5 cm

  超声诊断 肝囊性肿物 肝实性肿物 腹腔肿物 肝癌

  CT诊断 肝囊腺癌 - 肝间叶源性恶性肿瘤 肝占位, 不除外转移瘤

病理组织学检查：

  肿瘤出血坏死 有 有 有 有

  包膜 无 有 无 无

  间质黏液变 无 有 有 无

  嗜酸性小体 有 有 有 有

免疫组织化学检查

  Vimentin (+) (+) (+) (+)

  AAT (+) (+) (+) (+)

  CK (-) (-) (-) (-)

  SMA (-) (-) 局灶(+) (-)

WBC: 白细胞; RBC: 红细胞; HGB:  血红蛋白; AST: 谷草转氨酶; ALB: 白蛋白; HBsAg: B型肝炎表面抗原; AAT: α1-抗胰蛋白酶; 

CK: 细胞角蛋白, SMA: 平滑肌肌动蛋白.	

图  2  例2肝脏超声图像. 肝右叶见15 cm×13 cm×11 cm实

性肿物, 形态不规整, 内呈中低回声伴不规则液性区.

图  3  例4肝脏肿瘤免疫组织化学检测(PAS, ×400). 瘤细胞

内嗜酸性小体PAS染色阳性.

50 μL
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大畸形, 深染, 核分裂象多见. 瘤细胞可呈片状或

束状排列, 有些可形成类似恶性纤维组织细胞

瘤样、横纹肌肉瘤样、纤维肉瘤样的结构[10]. 免
疫组织化学检测显示大多数UESL病灶弥漫性

表达波形蛋白(vimentin)和α1-抗胰蛋白酶(α1-
antitrypsin, AAT). 最具特征性的病理诊断依据

是在较大的瘤细胞胞质中或细胞外基质中见

大小不等的嗜酸性球形小体, PAS染色(periodic 
acid-schiff stain)为阳性. 此外, 部分病灶也可局

灶性表达细胞角蛋白(cytokeratin, CK)、平滑

肌肌动蛋白(smooth muscle actin, SMA)、结蛋

白、CD68、肌红蛋白、S-100和CD34等[11]. 本
组病例的免疫组织化学检测结果显示肿瘤细胞

vimentin和AAT均为阳性表达, 1例SMA局灶阳

性, 而CK等抗原为阴性, 说明肿瘤细胞为原始间

叶组织细胞来源, 少数肿瘤细胞向平滑肌方向

分化.
UESL需与多种肝脏良恶性肿瘤相鉴别: (1)

恶性纤维组织细胞瘤: 主要发生于成人软组织

内, 原发于肝脏者罕见, 临床表现无特异性, 主
要依靠病理学检查鉴别; 一般由梭形细胞构成, 
编织状或车辐状排列, 核分裂像多见, 无嗜酸性

小体; (2)胚胎性横纹肌肉瘤: 主要发生于6岁以

下婴幼儿, 肿瘤主要由不同阶段的横纹肌母细

胞及原始间叶细胞构成, 免疫组织化学AAT阴
性; (3)肝母细胞瘤: 主要发生于3岁以下的婴幼

儿, CT多表现为实性巨大肿块, 常有坏死、出血, 
半数病例可见瘤内不规则钙化, AFP常呈阳性; 
肿瘤细胞由不成熟的肝细胞与原始间叶成分构

成, 细胞异型性小, 核分裂象较少, 有的可见髓

外造血灶[12]; (4)肝囊腺瘤或囊腺癌: CT表现为

肝内低密度囊性肿块, 单囊或多囊改变, 囊内可

有分隔和壁结节, 动脉期明显强化, 延迟期减退; 
而UESL呈延迟期强化特点, 病灶内实性部分较

囊腺瘤或癌多[8].
由于UESL恶性程度较高, 多数患者在就诊

时肿瘤体积多已巨大, 故术后复发率高, 局部复

发及远处转移较常见, 可转移至肺、脑、心和

骨, 预后较差. 目前认为, 以手术完整切除肿瘤

为基础的综合治疗是长期生存的关键, 如联合

全身多药化疗, 可使肿瘤缩小, 提高手术根治

切除率, 延长术后生存时间[9,13]. May等[14]报道5
例儿童UESL患者采用手术切除联合VAC方案

化疗及必要的放疗, 术后平均的无瘤生存时间

达53 mo. 对于某些因化疗耐药而无法手术切除

或切除术后复发的病例, 也有学者主张采用肝

移植治疗[15]. 由于UESL血供一般较少, 单纯的

TACE治疗效果尚不理想; 但有研究认为手术联

合术后TACE的治疗效果要优于单纯的手术治

疗[11]. 鉴于UESL的临床报道病例数仍然较少, 对
于各种综合治疗的标准和效果尚需进一步的观

察和总结.
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