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■背景资料
肝 脏 血 管 周 上
皮 样 细 胞 肿 瘤
( p e r i v a s c u l a r 
epithelioid cel l 
tumor, PEComa)
作为近年来新发
现的一种罕见肿
瘤 ,  引起学者们
的广泛关注 ,  世
界范围内目前公
开报道的病例不
足200例. 
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Abstract
Liver perivascular epithelioid cell tumor is a 
rare liver mesenchymal tumor with an insidious 
onset. This entity is often misdiagnosed due to 
the lack of typical clinical symptoms and signs 
and the low diagnosis rate achieved by imaging 
examinations. Here we report a case of liver 
perivascular epithelioid cell tumor. We also 
performed a literature review to summarize 
and analyze the clinical characteristics and 
treatment of this disease.

© The Author(s) 2016. Published by Baishideng 
Publishing Group Inc. All rights reserved.
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摘要
肝脏血管周上皮样细胞肿瘤(per ivascular 
epithelioid cell tumor, PEComa)是一种罕见
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■研发前沿
肝脏PEComa是
一种罕见的肝脏
间叶肿瘤 ,  可分
为 良 性 和 恶 性 , 
但良性者不排外
有潜在恶变的可
能性, 起病隐匿, 
缺乏典型临床症
状、体征 ,  影像
学检查诊断率较
低 ,  病理学检查
是目前唯一确诊
方法 ,  治疗以手
术切除为主.

的肝脏间叶肿瘤, 起病隐匿, 缺乏典型临床
症状、体征, 影像学检查诊断率较低, 结合
近期昆明医科大学第一附属医院器官移植
中心收治的1例肝脏PEComa患者的病例特
点, 并结合既往文献报道, 总结并分析该病
的临床特点及诊治方法.

© The Author(s) 2016. Published by Baishideng 
Publishing Group Inc. All rights reserved.
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核心提要: 本文通过回顾分析1例临床诊断为

原发性肝癌, 术后经病理学检查确诊为肝脏血

管周上皮样细胞肿瘤患者病例资料, 结合既往

文献报道, 总结并分析该病的临床特点及诊治

方法. 
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0  引言

肝脏血管周上皮样细胞肿瘤(p e r i v a s c u l a r 
epithelioid cell tumor, PEComa)作为近年来新

发现的一种罕见肿瘤, 引起学者们的广泛关

注, 世界卫生组织将其定义为在组织学和免疫

组织化学上具有血管周上皮样细胞特征的间

叶肿瘤, 该肿瘤细胞特征性地双重表达肌源性

(anti-smooth muscle antibody, SMA)及黑色素

生成(HMB-45、Melan-A)标记[1]. 世界范围内

目前公开报道的病例不足200例[2], 文献中大多

指出以现有的临床检查技术在术前难以做出

正确诊断, 几乎完全依赖术后病理学检查. 本
文旨在提高普外科医生对该病的认识及诊治

水平, 希望对临床医生有所帮助, 我们回顾性

分析我中心2016-04临床诊断为原发性肝癌, 
术后经病理学检查确诊为肝脏PEComa患者病

例资料1例, 现报告如下. 

1  病例资料

患者 ,  女 ,  39岁 ,  因体检发现肝占位1年于

2016-04-04入住昆明医科大学第一附属医院, 
查体未见明显异常, 血常规、肝功能及肿瘤标

志物AFP、CEA、CA199、CA125等指标均

在正常范围. 入院前曾在外院行上腹部增强核

磁共振成像(magnetic resonance imaging, MRI)
提示: 肝S5段见类圆形稍长T2、T1信号, 扩散

加权成像呈高信号, 增强扫描动脉期明显强

化, 门脉期及延时期强化减退, 大小约1.4 cm×

1.3 cm, 考虑肝Ca可能. 入院后行上腹部计算机

断层扫描(computed tomography, CT)提示: 肝
S5段见类圆形稍低密度影, 直径约1.5 cm, 边
界清晰, 增强动脉期呈明显强化, 延迟期强化

消退, 肝Ca可能性较大. 经评估于2016-04-11行
腹腔镜肝S5段肿瘤切除术, 术中于胆囊床右侧

见一大小约1.5 cm红色实性肿物, 质软、界清. 
距离肿物1 cm电刀烧灼切除线, 以超声刀、电

凝钩离断肝组织, 完整切除肿物. 切开肿物见

切面红褐色, 质软. 术后石蜡病理学检查确诊

为肝脏PEComa, 免疫组织化学: HMB-45(+)、
Melan-A(+)、SMA(+)、PAS(+)、KI-67(+)、
CD34血管(+)、AFP(-)、SYN(-)、CD56(-)、
S-100(-)、EMA(-)、CK7(-)、CK19(-). 患者术

后恢复良好, 无并发症, 术后第5天出院, 目前

随访1 mo未见局部复发及远处转移. 

2  讨论

肝脏PEComa是一种起源于血管的罕见的低度

恶性肿瘤, 其恶性程度介于血管瘤与血管肉瘤

之间, 常见于中年女性, 发病年龄为30-50岁, 
与其他肝脏恶性肿瘤相比, 其远处转移率较低

(约30%), 主要见于局部淋巴结、肺、腹膜、

骨骼、脾和横膈[3-6]. 目前其病因不明, 发病机

制尚不十分清楚, 可能与性激素、慢性乙型肝

炎病毒感染、酗酒和氯乙烯接触史等因素相

关[7]. 患者既往有剖宫产史, 邹晓明等[8]报道中

有既往手术史者占75%, 有剖宫产史者占50%, 
该病发病原因是否与既往剖宫产史相关, 查阅

文献资料未见相关报道, 还需大宗数据进一步

研究. 肝脏PEComa起病隐匿且缺乏特异性临

床表现, 多数患者因体检发现肝脏占位性病变

而入院诊治, 随着肿瘤不断生长可能会产生一

系列压迫症状和体征, 如腹胀、腹部包块、肿

瘤破裂出血等[9,10]. 影像学检查对肝脏PEComa
的诊断有一定意义, 但鉴别诊断比较困难, 有
研究[2]表明, CT联合MRI对本病的正确诊断率

不太高, 仅有20%, 因此常常误诊为肝脏其他

良性或恶性肿瘤. 本病例中CT平扫病灶呈低密

度, 界限清晰, 增强扫描动脉期病灶强化明显

■相关报道
夏秋媛等报道肝
脏PEComa的确
诊依赖于病理检
查及免疫组织化
学 ,  肿瘤细胞形
态多样 ,  瘤细胞
胞质透明或嗜酸
性颗粒状 ;  同时
表达黑色素标志
物(HMB-45)与平
滑肌肌动蛋白是
此类肿瘤瘤细胞
的特点.
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(图1), MRI平扫长T1、T2信号, 增强动脉期及

门脉期不同程度强化且动脉期较门脉期显著, 
与相关文献报道[11,12]相符. 肝细胞癌常伴肝炎

病毒感染、肝硬化, AFP常升高, 多呈膨胀性生

长方式; 转移性肝癌CT平扫多表现为混合不

均的等密度或低密度占位, 增强后早期病灶多

呈不同程度强化, 延迟期常无强化, 典型表现

为牛眼征. 肝脏PEComa的确诊依赖于病理检

查及免疫组织化学, 肿瘤细胞形态多样, 主要

由上皮样细胞和/或树突状细胞组成, 内部含有

黏液玻璃样基质或纤维间质, 瘤细胞胞质丰富, 
呈透明或嗜酸性颗粒状, 并可见特征性胞质内

血管分化; 同时表达黑色素标志物(HMB-45)
与平滑肌肌动蛋白(smooth muscle actin, SMA)
是此类肿瘤瘤细胞的特点. 

肝脏PEComa大多数恶性程度较低, 预后

较好, 且对放化疗不敏感, 手术是首选的治疗

方法 [13], 手术方式可根据病灶的位置选择不

同的术式, 如规则性肝段、肝叶或半肝切除

等, 本病例中肿瘤位于肝S5段, 病灶孤立, 无
周围血管、脏器侵犯, 因此我们采用腹腔镜

下肿瘤切除术, 手术时间115 min, 术中出血

50 mL. 术中可见肿块位于胆囊床右下方, 色
红, 边界清, 术中探查肿块质软, 无明显周围侵

犯, 完整切除后肉眼观肿物切面红褐色, 质软

(图2). 病理检查回报: 肿块为血管周上皮样肿

瘤, 体积为1.2 cm×1.2 cm×1.2 cm, HE染色可

见肿瘤细胞呈巢状排列, 周围分布血管样结

构, 胞浆半透明, 免疫组织化学: HMB-45(+)、
Melan-A(+)、SMA(+)、PAS(+)(图3), 术后患

者恢复良好, 无手术并发症. 有研究[14]指出, 部
分患者未采取任何治疗方法而采用定期复查

随访的方式, 仍能获得较好的预后, 也有少数

报道肝脏PEComa患者出现复发、远处转移导

致局部组织破坏、患者死亡. 由于目前世界范

围内公开报道的病例较少, 随访时间较短, 因
此其是否有恶性生物学行为尚不能完全肯定. 
Folpe等[15]提出, PEComa良、恶性分类标准: 
(1)良性肿瘤: 直径<5 cm, 非浸润性生长, 无高

的核分级和细胞高密度, 核分裂≤1个/50HPF, 
无坏死及血管侵犯; (2)恶性潜能未定: 仅有核

的多形性/多核巨细胞或仅肿瘤直径>5 cm; (3)
恶性肿瘤: 具有1个或更多下列相关指标: 肿瘤

直径>5 cm, 浸润性生长, 高的核分级和细胞高

密度, 核分裂≥1个/50HPF, 坏死, 血管侵犯. 
总之, 肝脏PEComa是一种罕见的肝脏间

叶肿瘤, 可分为良性和恶性, 但良性者不排外

有潜在恶变的可能性, 起病隐匿, 缺乏典型临

图  2  2016-04-11手术图像. 术中可见, 病灶位于胆囊床

右下方, 色红, 边界清, 病灶孤立, 无周围血管、脏器侵犯

(箭头所示).

图  1  2016-04-05 CT图像. A: CT平扫显示病灶呈低密

度, 圆形、边界清楚, 大小约1.5 cm(箭头所示); B: 动脉期:

病灶强化显著(箭头所示); C: 延迟期: 病灶强化减退(箭头

所示).

A

B

C

■应用要点
肝脏PEComa是
一种起源于血管
的罕见的低度恶
性肿瘤 ,  其恶性
程度介于血管瘤
与血管肉瘤之间, 
常见于中年女性, 
术后需长期随访, 
以便临床医师能
够对复发和转移
灶及时做出处理.
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床症状、体征, 影像学检查诊断率较低, 病理

学检查是目前唯一确诊方法, 治疗以手术切除

为主, 术后需长期随访, 以便临床医师能够对

复发和转移灶及时做出处理. 
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■同行评价
本文总体上具有
一定的研究价值, 
思 路 也 较 清 晰 . 
此 为 个 例 报 道 , 
从术前诊断、手
术治疗、到术后
病理及免疫组织
化学诊断 ,  资料
齐全 ,  该报道对
临床及病例收集
总结具有一定参
考价值.
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图  3  2016-04-27肿瘤HE染色及免疫组织化学结果. A: 

HE×40, 肿瘤细胞呈巢状排列, 周围分布血管样结构, 胞

浆半透明; B: 免疫组织化学: HMB-45(+)、Melan-A(+)、

SMA(+)、PAS(+)、KI-67(+).
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