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老年性肝未分化$胚胎性%肉瘤临床病理观察
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!

要"目的
!

探讨老年人肝未分化"胚胎性#肉瘤的临床病理学特点&免疫组织化学特征!以及诊断和鉴别

诊断$方法
!

对
#

例
+"

岁男性患者的肝未分化"胚胎性#肉瘤进行光镜观察和免疫组织化学标记并文献复习$

结果
!

肿瘤细胞主要由梭形和多角形细胞构成!合并间质黏液变性!细胞异型性显著!核深染!畸形!间质内散

在分布深染多核巨细胞$在瘤细胞的胞质内可见大小不等的嗜酸性小球$免疫组织化学(
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#&抗平

滑肌抗体"

aQ'

#部分"

\

#&

P40+%

阳性率约
!.-

$结论
!

老年人肝未分化"胚胎性#肉瘤极为罕见!临床及大体

表现缺乏特异性!术前诊断困难!确诊依赖于组织形态学和免疫组织化学检测$

关键词"胚胎性肉瘤%

!

肝肿瘤%

!

临床病理%

!

免疫组织化学%
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肝未分化$胚胎性%肉瘤是一种少见的高度恶性

的梭形细胞肿瘤#通常发生于儿童和年轻人#偶尔发

生于成年人#老年人罕见'现报道
#

例发生于老年男

性的肝未分化并结合文献复习#探讨该病的临床病理

特点#以及鉴别诊断及预后'

$

!

资料与方法

$,$

!

一般资料
!

患者#男性#

+"

岁#因腹痛不适*腹部

包块入院'腹部
M2

显示!肝脏形态失常#肝右叶有一

囊实性肿块影#约为
#!,.=Dh#!,)=D

#其内密度不

均#边缘较清#肿块大部分向右上突出于肝脏轮廓外#

增强后实性部位不强化#提示肝恶性肿瘤#考虑癌肉

瘤*胆管细胞癌*转移性癌等'术中见肿块位于肝右

叶突出于肝表面与周围网膜包裹#周界不清'实验室

检查!甲胎蛋白$

'IY

%为
$,)+5

:

"

DV

#癌胚抗原

$

MO'

%为
#,!#5

:

"

DV

#糖类抗原$

M'#))

%为
*,)*

]

"

DV

&乙型肝炎表面抗原$

RA8'

:

%和丙型肝炎病毒

$

RMN

%呈$

!

%'

$,/

!

方法
!

患者标本经
&-

中性甲醛固定#常规脱

水*透明*浸蜡*切片*

RO

染色#经光镜*免疫组织化学

明确诊断'免疫组织化学采用
YN)"""

法#所有抗体

及试剂盒均购自北京中杉金桥生物技术有限公司#

W'(

显色#以
Y(a

代替
#

抗作阴性对照'

/

!

结
!!

果

/,$

!

巨检
!

灰褐*灰红不整形包块
#

个#体积

#%=Dh#+,&=Dh.,.=D

#无包膜&切面为不规则囊

实性#与网膜组织包裹#灰褐*淡黄#可见出血*坏死'

/,/

!

镜检
!

肿瘤异质性大#主要由梭形*多角形非典

型细胞构成#呈短束状*编织状或不规则排列#间质见

黏液变性$图
#

*

!

%'细胞异型性显著#核深染*畸形#

间质内散在分布异型瘤巨细胞和多核巨细胞#核分裂

及病理性核分裂易见$图
$

*

&

%'瘤细胞胞质内可见大

小不等的嗜酸性小球$图
.

%'

/,'

!

免疫组织化学
!

瘤细胞呈
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%$图
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%*抗平滑肌抗体$

aQ'

%部分$
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检验医学与临床
!"#)

年
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!

期
!

V;AQ7?M>45

!

W7=7DA7@!"#)

!

N3>,#+

!

U3,!



MW##%

$

!

%*

RQ(&.

$

!

%*

OQ'

$

!

%*

MO'
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M/

$

!

%*

MW$#

$

!

%*
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$

!

%*

a0#""

$

!

%*

Y&"

$

!

%*

YMP

$

!
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MW$&

$

!

%*

'IY

$

!

%*

R7

E
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G

97

$

!

%*

P40+%

阳

性率约
!.-

'

图
#

!!

肿瘤主要由多角形和梭形细胞构成#周边

见正常肝细胞

图
!

!!

间质黏液变性#可见散在分布的奇异型瘤巨细胞

图
$

!!

细胞丰富#多形性明显#多核瘤巨细胞易见#

类似多形性未分化肉瘤

图
&

!!

非典型性核分裂易见#瘤细胞胞浆内可见

显著的嗜酸性小球

/,1

!

病理诊断
!

肝脏未分化$胚胎性%肉瘤'

图
.

!!

高倍镜显示细胞浆内大小不等的嗜酸性小球

图
+

!!

免疫组织化学显示梭形细胞及多核巨细胞

N4D75945

弥漫强阳性

'

!

讨
!!

论

',$

!

临床特征
!

肝脏未分化$胚胎性%肉瘤是一种高

度异质性的恶性肿瘤#又名恶性间叶瘤*间叶肉瘤*未

分化横纹肌肉瘤*纤维黏液肉瘤等#发生于肝脏原始

间叶组织#缺乏分化#病因不清'

P'VV'Q

等(

#

)

#)%*

年首次报道并命名#目前国内外研究报道不足
!""

例'通常发生于
+

"

#"

岁的儿童#

#.

岁以后罕见#仅

%"

余例#

+"

岁以上老年人极罕见#目前报道共
#&

例#

无性别倾向#但老年人中以女性多见(

!0$

)

'临床症状

及实验室检查无特异性#主要表现为腹痛*腹部膨隆*

发热*体质量减轻*非特异性胃肠症状等(

&

)

'

',/

!

影像特征
!

黄盛鑫等(

.

)研究报道#超声显示通

常以实性高回声为主$

%!,$&-

%#而
M2

常显示巨大囊

性低密度影$

)#,%*-

%#瘤内密度不均#边界清#极少

钙化#

Q/L

表现
2#S#

以低信号为主及
2!S#

以高

信号为主$

)&,&&-

%'超声与
M2

*

Q/L

表现不一致是

由于肿瘤内部黏液样基质富含亲水的酸性黏多糖不

断吸收水分所致#在超声中表现以实性为主的回声#

而
M2

及
Q/L

表现为液性密度影#这种不一致性是肝

脏未分化$胚胎性%肉瘤的重要诊断线索(

+0%

)

'

','

!

组织学特点
!

肿瘤一般较大#单发#直径约为

#"

"

!"=D

#多见于肝右叶$

.)-

%#部分发生于肝左叶

$

!!-

%或同时累及双叶$

!"-

%

(

*

)

'常境界清楚#无包

膜#切面多彩状#囊实性#实性区域鱼肉状#有光泽#囊

+

**#

+

检验医学与临床
!"#)

年
#

月第
#+

卷第
!

期
!

V;AQ7?M>45

!

W7=7DA7@!"#)

!

N3>,#+

!

U3,!



性区呈胶冻状#伴有多处出血*坏死(

)

)

'显微镜下由

致密或疏松排列的星形*多角形或梭形细胞构成#致

密区略呈编织状*短束状或无规则排列#疏松区间质

常黏液变性'肿瘤细胞具有明显的异型性#核深染#

间质内散在分布瘤巨细胞和多核瘤巨细胞'瘤细胞

胞浆丰富#嗜酸性#具有特征性病变的是胞质内可见

大小不等的嗜酸性透明小体#尤其是瘤巨细胞更显

著#淀粉酶消化后过碘酸雪夫染色$

Y'a

染色%阳

性(

#"

)

'在大多数病例中#肿瘤细胞周围可见散在分布

的增生或变性的胆管样结构和肝细胞#由于这些结构

成分没有明确的肿瘤性特征且多位于肿瘤周边#一般

将其视为陷入的非肿瘤性成分(

##

)

'目前肝脏未分化

$胚胎性%肉瘤组织学起源尚不清楚#可能来自原始干

细胞'相关学者认为与肝原发性胚胎性横纹肌肉瘤

在组织学发生上有关系#但有的认为是间变性$肉瘤

样%肝细胞癌(

#!0#$

)

'超微结构及免疫组织化学表明#

大多数细胞出现未分化间叶细胞*纤维母细胞*肌纤

维母细胞的表现(

!

)

'据研究报道#梭形细胞可伴有平

滑肌及横纹肌分化(

#&

)

'

MROU

等(

#.

)报道
#

例成人肝

脏未分化$胚胎性%肉瘤合并成骨现象'免疫组织化

学染色常弥漫性表达
N4D75945

#多核巨细胞及部分梭

形细胞可表达
MW+*

#胞浆内嗜酸性小球常表达
;#0

'2

&其他标记物如
R7

E

Y;@0#

*

a0#""

*

Ì'Y

*

MW$&

*

MW##%

*

D

G

3

:

7545

*

Q

G

3W#

*

'IY

*

<0=;>?78D35

等通常

阴性(

!

)

'近年来研究发现#肝脏未分化$胚胎性%肉瘤

可呈
MW.+

弥漫性细胞膜表达#以及核周角蛋白点状

表达#其意义目前尚不清楚#在鉴别诊断中可能有提

示意义(

$

#

#+

)

'本例临床病理特征与文献报道较一致#

免疫组织化学染色部分梭形细胞表达
aQ'

#提示肌

源性分化'遗传学研究发现#肝脏未分化$胚胎性%肉

瘤可出现
2Y.$

突变#染色体
#

[

*

.

E

*

+

[

*

*

E

*

#!

[

扩增#

%

E

*

##

E

*

#%

E

*

!!

[

杂合性缺失#以及
#

E

*

*

E

*

!"

[

$

#%

%

等位基因失衡等(

#%0#*

)

'

',1

!

鉴别诊断
!

肝原发性肉瘤均少见#主要的鉴别

诊断包括肝肉瘤样癌或梭形细胞样癌*血管平滑肌脂

肪瘤#以及肝脏其他原发或转移性梭形细胞肉瘤#包

括胃肠间质瘤*恶性纤维组织细胞瘤*平滑肌肉瘤*脂

肪肉瘤*多形性横纹肌肉瘤*恶性黑色素瘤等鉴别'

$

#

%肉瘤样癌!多发生于中老年男性#病因不清#可能

与乙型肝炎病毒感染相关#目前多数学者认为来源于

普通肝细胞癌的间变去分化(

#)

)

'临床主要表现为腹

痛和发热#血清
'IY

通常不高或低于正常'组织学

上主要由恶性梭形细胞构成#类似肝脏未分化$胚胎

性%肉瘤#但前者通常具有双向分化形态#多切面观察

能找到明确的恶性上皮成分#并且梭形细胞肉瘤样区

域与上皮样区域有移行'免疫组织化学染色上皮成

分
MP

$

E

;5

%*

OQ'

强阳性#而
64D75945

弱阳性或阴

性#梭形细胞可表达
aQ'

*

N4D75945

等间叶性标记#

其他中间性的角蛋白
M'Q.,!

*

MP*

*

MP#*

*

MP#)

可

不同程度地阳性表达'$

!

%血管平滑肌脂肪瘤!组织

学上主要由平滑肌细胞*厚壁血管*脂肪细胞构成#通

常鉴别不困难#但罕见情况下肝血管平滑肌脂肪瘤主

要由多形性梭形细胞和上皮样细胞构成$上皮样血管

平滑肌脂肪瘤%#而脂肪成分可少见或不见#需与肝脏

未分化$胚胎性%肉瘤鉴别'前者瘤细胞主要为上皮

样#呈巢状或片状排列#与周围组织边界清#部分短梭

形#细胞体积大#呈卵圆形或多角形#胞浆丰富*略嗜

酸#细胞核大小不一#核仁明显#但核分裂罕见#免疫

组织化学表达黑色素细胞标记$

RQ(&.

*

Q7>;50'

%#

和肌源性标记$

aQ'

*

?78D45

等%'$

$

%转移性胃肠间

质瘤!肝脏是胃肠间质瘤转移的常见脏器#组织学上

为上皮样细胞*梭形细胞不同比例混杂#常可表现为

以某一型细胞为主#当以梭形细胞为主时需与肝脏未

分化$胚胎性%肉瘤鉴别#前者免疫组织化学
MW$&

*

MW##%

*

W3̀0#

阳性'$

&

%未分化多形性肉瘤#曾经称

恶性纤维组织细胞瘤#组织学形态及免疫组织化学染

色与肝脏未分化$胚胎性%肉瘤非常类似#但前者更罕

见于肝脏#瘤细胞多为梭形*多角形#细胞核较肥胖#

形态不规则#可见奇异瘤巨细胞及多核瘤巨细胞#间

质常黏液变性及炎性细胞浸润'免疫组织化学染色

无明确分化方向#但未分化多型性肉瘤常出现特征性

车福状结构*旋涡状结构#一般不见胞质内嗜酸性透

明小体'$

.

%平滑肌肉瘤!平滑肌肉瘤可以出现明显

的多型性#类似肝脏未分化$胚胎性%肉瘤#但在局部

区域仍可见到经典平滑肌肉瘤形态#两者之间可有相

对清楚的界限#也可为逐渐移行#分化较好的区域主

要由平行束状或交织状排列的嗜酸性梭形细胞组成#

核居中#核两端平钝或雪茄状#核周可见圆形胞质空

泡'瘤细胞胞质丰富#深嗜伊红色#免疫组织化学弥

漫表达
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治疗与预后
!

肝未分化肉瘤是一个高度恶性肿

瘤#预后一般较差#大多数患者
#

"

!

年内病死#但也

有少数长期存活的报道(

#$

)

'目前还没有统一的治疗

方案标准#据相关资料统计#手术切除者的术后复发

率高于手术联合化疗者#为
%!,)%-

和
$",%%-

(

.

)

'

VL

等(

$

)报道
!

例成人经手术根治切除肿块#并辅以化

疗后#分别于
#&

*

$"

个月复发'因此采用根治性手术

切除联合多种药物化疗可以延长患者的生存时间#是

目前治疗的首选方法'但对复发病例#部分学者认

为#宜尽可能予以手术切除同时辅以放射治疗'
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